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“Monstra, ostenta, portenta appellantur, 
quoniam mostrant, ostendunt, portendunt 
et praedicunt” 
 




“Men´s heads are by no means all like to one another, nor are the sutures of the heads of all men 
constructed in the same form. Thus, whoever has a prominence in the anterior part of the head…in 
him the sutures of the head take the form of a Greek letter tau, T…But whoever has a prominence of 
the head both before and behind, in him the sutures resemble the Greek letter eta, H” 
 




“Solo un pedazo de carne, porque no tienen alma...” 
(reflexiones sobre los “changelings”) 




“Satan exchanges the right children with the changelings and monsters, so that the people will be 
plagued” 
 




“The physiognomy of idiots and imbeciles announce their lack of intelligence” 
 




“Is it sufficient glory to don a white apron and swing a carbolized knife and is therein a sufficient 
indication to let daylight into a deformed cranium and on top of a hopelessly defective brain, and to 
proclaim success because the victim consented not to die of the assault? Such rash feats of 
indiscriminate surgery, if continued, moreover in the presence of fourteen deaths in thirty-three 
cases, are stains on your hands and sins on your souls.  
 
No ocean of soap and water will cleanse those hands, no power of 
corrosive sublimate will disinfect the souls.” 
 





 Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 
6 
 
“Today, as cranial surgery, thanks to antiseptic practice, has become a real benignity: 
can’t we conceive a liberating operation that will permit the brain to take at least partially, its 
natural expansion?” 
 




“A surgeon, however, should not be willing to assume the duties of an executioner,” 
 




“There has been a high mortality in these operations, and though death cannot be lamented, the 
surgeon is not a barbarian to execute the helpless.” 
 










































      
       Pericles (495-429 a.C), por Fidias 
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BMP Bone Morphogenetic Protein (proteína morfogenética ósea) 
CMBD Conjunto Mínimo de Datos Básicos 
FGF Fibroblast Growing Factor (factor de crecimiento fibroblástico) 
FGFR Fibroblast Growing Factor Receptor (receptor del factor de crecimiento 
fibroblástico) 
FGFR1 Fibroblast Growing Factor Receptor type I (receptor del factor de 
crecimiento fibroblástico tipo 1) 
FGFR2 Fibroblast Growing Factor Receptor type II (receptor del factor de 
crecimiento fibroblástico tipo 2) 
FGFR3 Fibroblast Growing Factor Receptor type III (receptor del factor de 
crecimiento fibroblástico tipo 3) 
GEA Gastroenteritis aguda 
Hb Hemoglobina 
Hcto Hematocrito 
IC Índice cefálico 
IP Interparietal 
PA Posteroanterior 
PDGFR Platelet derived growth factor receptor 
PIC Presión intracraneal 
$ Dólares americanos 
SERMAS Servicio Madrileño de Salud 
SIADH Síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética 
TA Tensión arterial 
TC Tomografía computerizada 
TGF Transforming growth factor (factor transformador de crecimiento) 
TGF-β Transforming growth factor type β (factor transformador de crecimiento tipo 
β) 
TVP Trombosis venosa profunda 
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RESUMEN 
La sinostosis sagital precoz o escafocefalia es la forma más frecuente de 
craneosinostosis. Se produce por el cierre prematuro de la sutura sagital lo que da lugar a 
un cráneo alargado en su diámetro anteroposterior. El término escafocefalia fue acuñado 
por Baer en 1860, y significa cabeza en forma de quilla o bote (gr. σκαφοζ, barco), lo que 
describe a la perfección las deformidades presentes en estos pacientes: una cabeza alargada 
en su diámetro anteroposterior, con estrechamiento del diámetro biparietal y 
abombamientos compensadores frontales y occipitales.   
Su incidencia se calcula en torno a uno de cada 2000 a 3000 recién nacidos vivos 
con una proporción de 3,5 a 1 entre varones y mujeres. Aproximadamente el 72 % de los 
casos son de tipo esporádico aunque se ha observado agregación familiar en un 6% de los 
pacientes afectados. Se acepta que la causa de las craneosinostosis simples es 
multifactorial, con un origen heterogéneo desde el punto de vista etiológico y distintos 
procesos fisiopatológicos que pueden confluir en su desarrollo. Se postula que las 
craneosinostosis no sindrómicas tienen un componente genético, con interacciones entre 
genes y factores ambientales que aún no se conocen en su totalidad. Junto a factores 
mecánicos (como la restricción del movimiento fetal, compresiones por gestaciones 
múltiples, anomalías anatómicas uterinas...), se reconocen causas relacionadas con 
trastornos en la hidrodinámica del LCR (mielomeningocele, derivaciones 
ventriculoperitoneales en el tratamiento de la hidrocefalia), teratógenos o malformaciones 
del SNC que limitan la expansión de las vesículas telencefálicas (holoprosencefalia, 
microcefalia...). Sin embargo en la actualidad se acepta también una profunda base genética 
en la aparición de las craneosinostosis simples o no sindrómicas. Genes como los de Msx2, 
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FGFR1, FGFR2 y FGFR3 se expresan ampliamente en el cráneo fetal antes de que las 
suturas y los huesos de la bóveda estén formados. En contraste con las teorías 
biomecánicas, la presencia de éstos factores autónomos sería la responsable de la 
morfogénesis de las suturas. En las craneosinotosis simples se han identificado alteraciones 
moleculares en sustancias como los FGF o los TGF- β, que en condiciones normales actúan 
como señales que mantienen patentes las suturas. Asímismo se han descrito numerosas 
anomalías en determinados genes que codifican los homeobox que contienen los factores de 
transcripción MSX-2, TWIST y FGFR1, -2 y -3. 
En condiciones normales el cierre de las suturas craneales se produce de forma 
sincronizada en el periodo postnatal, permitiendo que el cráneo alcance su tamaño normal. 
El cierre prematuro de la sutura produciría una deformidad y por tanto una alteración de los 
diámetros de la bóveda y base craneales que conduciría a una anomalía en la relación 
continente (cráneo)-contenido (cerebro). La deformidad inducida sobre éste último 
implicaría hipotéticamente un aumento de la presión intracraneal. En la escafocefalia, a la 
constricción del volumen cerebral debería añadirse el efecto de la congestión e hipertensión 
venosa producida como consecuencia del enclaustramiento típico del seno longitudinal 
superior dentro de la sutura sinostótica sagital. 
En nuestro medio se acepta que la escafocefalia debe operarse precozmente para 
conseguir una adecuada expansión del volumen craneal y evitar el riesgo de la compresión 
cerebral que produce el cierre prematuro de la sutura sagital. Si bien todos los autores están 
de acuerdo en que el tratamiento de las craneosinostosis debe ser quirúrgico, la indicación 
del momento más adecuado para llevarlo a cabo sigue siendo motivo de debate. Existen dos 
corrientes fundamentales: aquella que aboga por un tratamiento precoz en los primeros 
meses de vida y la que recomienda tratar tardíamente, hacia el final del primer año de vida. 
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El objetivo de la cirugía precoz, sería permitir una expansión craneal temprana que 
minimizara los efectos de la craneoestenosis. Numerosos estudios muestran un mejor 
desarrollo neurocognitivo tras la expansión craneal, que es más evidente en las subescalas 
referentes a desarrollo motor y manipulación fina, indicando el efecto beneficioso de la 
cirugía sobre los pacientes con escafocefalia.   
Se han descrito numerosas técnicas para la corrección quirúrgica de la escafocefalia. 
La mayor parte de ellas consisten en la extirpación de la sutura sagital afectada que se 
completa con diferentes osteotomías encaminadas a la expansión lateral del cráneo y el 
acortamiento anteroposterior del mismo. Generalmente se llevan a cabo en lactantes 
mayores de 6 meses, aduciendo un efecto protector de la edad desde el punto de vista 
anestésico (riesgo hemodinámico y fragilidad fisiológica). Esto obliga a corregir las 
deformidades secundarias que se van desarrollando en estos pacientes a lo largo del primer 
año de vida, fundamentalmente los abombamientos frontales y occipitales. Las técnicas 
quirúrgicas de corrección precoz, como es la suturectomía endoscópicamente asistida, 
persiguen corregir la escafocefalia con procedimientos menos invasivos antes de que 
aparezcan las deformidades compensadoras.  
Esta tesis doctoral presenta un estudio retrospectivo observacional de series de 
casos, que analiza todos los pacientes con diagnóstico de escafocefalia intervenidos 
quirúrgicamente en la Unidad de Cirugía Craneofacial del Servicio de Neurocirugía del 
Hospital Universitario 12 de Octubre durante el periodo comprendido entre Enero de 2003 
y Diciembre de 2012. 
El objetivo de ésta tesis es comparar los resultados del tratamiento de la sinostosis 
sagital precoz (escafocefalia) mediante dos técnicas diferentes: 1)  la cirugía convencional 
(abierta), ó calvariectomía estándar, y 2) la suturectomía sagital endoscópicamente asistida 
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(endoscopia). Nuestra hipótesis es que la cirugía endoscópicamente asistida (endoscopia) 
obtiene al menos los mismos resultados en la escala de valoración postoperatoria y mejoría 
del índice cefálico que la cirugía convencional (abierta), con menos complicaciones, menor 
tiempo de ingreso hospitalario y menor transfusión de productos hemoderivados. El 
objetivo se verificó mediante el uso de una ESCALA DE VALORACIÓN COSMÉTICA y 
cuantificando la MEJORÍA en el ÍNDICE CEFÁLICO POSTOPERATORIO. 
 Como objetivos secundarios se plantearon, (1) determinar el volumen total de 
sangre transfundido en función de cada técnica; (2) determinar si existían diferencias entre 
los valores mínimos intraoperatorios de [Hb] y [Hcto], entre las dos técnicas, y en cuanto a 
los valores de [Hb] y [Hcto] al alta; (3) determinar el tiempo quirúrgico en ambas técnicas; 
(4) comparar las complicaciones postoperatorias en ambos casos; (5) determinar el tiempo 
de ingreso hospitalario (número de días de ingreso en UCI y en planta de hospitalización) 
resultante en ambas técnicas; (6) describir el perfil económico tipo en ambas técnicas en 
cuanto a consumo de recursos; (7) determinar la variabilidad entre cirujanos en términos de 
case-volume (número de pacientes intervenidos por cada uno) y determinar si el volumen 
de casos operados influía en los resultados de la cirugía endoscópica. 
El estudio consta de ciento noventa y seis (196) pacientes intervenidos con 
diagnóstico de escafocefalia. Cincuenta y dos pacientes (52) se intervinieron mediante una 
suturectomía endoscópicamente asistida (técnica endoscópica), mientras que los restantes 
ciento cuarenta y cuatro (144) se operaron con una técnica convencional (calvariectomia 
estándar o técnica estándar). De estos, ochenta y seis pacientes (86) corresponden al mismo 
periodo de estudio (Enero de 2003 a Diciembre de 2012), mientras que los restantes 
cincuenta y ocho pacientes (58), son niños intervenidos entre 1993 y 2003. 
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En todos los pacientes de los grupos A (cirugía endoscópica) y B (cirugía abierta) se 
recogieron y analizaron las siguientes variables: demográficas (edad, sexo, provincia de 
residencia), clínicas (peso, índice cefálico, tipo de deformidad),  estancia hospitalaria (días 
de estancia total hospitalaria, días de estancia en UCI), morbilidad (complicaciones 
asociadas al proceso aparecidas en los 6 primeros meses), mortalidad, y procedimientos 
radiológicos diagnósticos (radiografía, TC craneal). En todos ellos se recogieron además 
datos analíticos (Hb preoperatoria, Hb intraoperatoria, Hb postoperatoria; Hcto 
preoperatorio, Hcto intraoperatorio, Hcto postoperatorio), volúmenes transfundidos de 
hemoderivados (concentrado de hematíes en cc, plasma en cc) y tiempo quirúrgico (tiempo 
en minutos desde el inicio de la incisión en piel hasta el cierre de la hoja quirúrgica).  
La valoración de los resultados se realizó en función de dos variables:  
1) Índice cefálico, estudiado de forma preoperatoria, a los 6 meses de la intervención y  a 
los dos años de la cirugía. 
2) Escala de valoración estética (escala modificada de Whitaker) postoperatoria, aplicada a 
los 24 meses de la intervención. Ésta escala valora el índice cefálico a los dos años de la 
intervención, la incidencia de otros índices cefalométricos en el aspecto estético final 
(índice facial, ángulo fronto-nasal), la persistencia de relieves óseos y/o defectos craneales 
postquirúrgicos y el grado de satisfacción parental. Los resultados se clasificaron en 
función de la misma en EXCELENTE, BUENO, REGULAR o MALO. 
El análisis univariante de los datos mostró una significación estadística en las 
variables [volumen transfundido intraoperatorio], [volumen transfundido postoperatorio], 
diferencia máxima entre la Hb preoperatoria y la Hb intraoperatoria ([difHb pre/Hb 
intraop]), y  diferencia máxima entre el Hcto preoperatorio y el Hcto intraoperatorio 
([difHcto pre/Hcto intraop]), a favor de la técnica endoscópica.  
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Existía asímismo una diferencia significativa entre los resultados del índice cefálico 
postoperatorio ([IC]) a los 6 meses y a los 2 años cuando se compara la técnica abierta 
(serie estándar e histórica) con la endoscópica. Ello indica una superioridad de la técnica 
endoscópica respecto a la cirugía abierta en cuanto a la corrección de la dolicocefalia 
característica de la escafocefalia. No sólo el IC postoperatorio a los 2 años era mejor en la 
cirugía endoscópica, sino que se alcanzaba un grado de corrección superior ([dif IC 2a-
ICpre]) indicando una técnica más eficaz. 
Si analizamos los días de ingreso en UCI y planta, observamos que es 
significativamente menor en el grupo endoscópico que en el estándar (2 y 6 días por 3 y 9 
respectivamente por término medio). La tasa de infección en los pacientes intervenidos por 
la técnica endoscópica fue del 6%. En el grupo estándar alcanzó el 21,6%. La tasa de 
complicaciones global en los pacientes intervenidos por la técnica endoscópica fue un 12% 
menor que en el grupo estándar. 
En cuanto a los resultados desde el punto de vista cosmético, se observó una clara 
ventaja en favor de la técnica endoscópica. Entre los pacientes intervenidos por técnica 
endoscópica, un 60% obtuvo un resultado excelente, y en un 82% se consideró un resultado 
excelente o bueno. En el grupo de cirugía abierta estos resultados cayeron a un 35% 
(“excelente”) y un 78% (“excelente” o ”bueno”) repectivamente. Solo un 5,7% de la serie 
endoscópica obtuvo un resultado “malo” (3 pacientes) por un 10,5% en la serie de cirugía 
abierta. 
El análisis multivariante encontró significación estadística en las variables [IC 6m], 
[IC 2 a], [días de ingreso en UCI], [días de ingreso totales], [tiempo quirúrgico] (97 
minutos en la técnica endoscópica por 148 minutos en la técnica abierta de media) y 
[volumen transfundido intraoperatorio], [volumen transfundido postoperatorio]. 
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Tanto la diferencia entre [Hb] preoperatoria e intratoperatoria ([difHb pre_in]), 
como la diferencia entre [Hcto] preoperatorio e intraoperatorio ([difHcto pre_in]) 
mostraron una tendencia favorable en el grupo de edad entre los 4 y 6 meses. Ello podría 
indicar una mayor “resistencia al sangrado” o reserva volumétrica funcional a esta edad, de 
carácter fisiológico, y podría señalar la edad ideal para realizar la cirugía endoscópica. 
Podemos extraer por tanto del estudio las siguientes  
 
CONCLUSIONES: 
1.- La cirugía endoscópicamente asistida obtiene mejores resultados que la cirugía abierta 
en la normalización del índice cefálico y en la escala de valoración cosmética  
postoperatoria modificada. 
2.- La transfusión de productos hemoderivados es significativamente menor en el caso de la 
cirugía endoscópica. 
3.- Los tiempo quirúrgicos y de ingreso se acortan significativamente en la cirugía 
endoscópica. 
4.- La cirugía endoscópicamente asistida presenta menor número de complicaciones que la 
cirugía convencional o abierta. 
5.- El coste por episodio de ingreso para el tratamiento de la escafocefalia es menor en el 
caso de la cirugía endoscópicamente asistida que en el caso de la cirugía convencional. 
 
y afirmar por tanto que en pacientes menores de 5 meses con diagnóstico de 
ESCAFOCEFALIA, la cirugía endoscópicamente asistida es la técnica de elección para la 
corrección quirúrgica de la sinostosis sagital precoz. 
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SUMMMARY 
Early sagittal synostosis or scaphocephaly is the most common form of 
craniosynostosis. It is caused by the premature closure of the sagittal suture leading to a 
skull elongated in the anteroposterior diameter. The term scaphocephaly was coined by 
Baer in 1860, meaning keel-shaped head or boat (gr σκαφοζ, barco), which perfectly 
describes the deformities present in these patients: an enlarged head at its anteroposterior 
diameter, narrowing of biparietal diameter and compensating frontal and occipital bulges.  
Its incidence is estimated at around one in 2000-3000 live births with a ratio of 3.5 
to 1 between men and women. Approximately 72% of cases are sporadic and familial 
aggregation was observed in 6% of patients. It is accepted that the etiology of simple 
craniosynostosis is multifactorial, with a heterogeneous origin from the point of view of 
pathophyisiology and etiology. It has been hypothesized that non-syndromic 
craniosynostosis have a genetic component, with interactions between genes and 
environmental factors that are still unknown in its entirety. Along with mechanical factors 
(such as restriction of fetal movement and compressions, multiple gestations, uterine 
anatomic abnormalities ...), or related disorders in CSF hydrodynamics (myelomeningocele, 
ventriculoperitoneal shunts in the treatment of hydrocephalus) other causes like teratogens 
and CNS malformations limiting the expansion of the telencephalic vesicles 
(holoprosencephaly, microcephaly ...) can be recognized. But today, a deep genetic basis 
for the occurrence of the simple (non-syndromic) craniosynostosis is commonly accepted. 
Genes as Msx2, FGFR1, FGFR2 and FGFR3 are widely expressed in the brain before the 
sutures and bones of the vault are formed. In contrast to the biomechanical theories, their 
presence would be autonomous factors responsible for the morphogenesis of the sutures. In 
simple craniosynotosis molecular abnormalities have been identified in substances such as 
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FGF or TGF-β, which normally act as signals that maintain sutures patents. Numerous 
alterations in genes encoding homeobox containing transcription factors MSX-2, and 
FGFR1, TWIST, -2 and -3 have been likewise described. 
Normally the closure of cranial sutures occurs synchronously in the postnatal 
period, allowing the skull to achieve its normal size. Premature suture closure produce a 
deformity and therefore an alteration of the diameters of the cranial vault and base leading 
to an abnormality in the relation between continent (skull) and content (brain). The 
deformity induced on the latter could hypothetically lead to increased intracranial pressure. 
In scaphocephaly, the effect of venous congestion and hypertension occurring as a result of 
the typical enclosure of the superior longitudinal sinus into the sagittal synostosis along 
with the cerebral constriction should be added. 
In our environment it is accepted that scaphocephaly must be operated early because 
of the risk of not achieving adequate development of the cerebral cortex motivated by 
decreased brain volume that occurs after the early closure of the sagittal suture. Although 
all authors agree that treatment of craniosynostosis should be surgical, it is still widely 
debated the best moment to carry it out. There are two main schools: one that calls for early 
treatment in the first months of life and another one, on the contrary, that recommends 
treating late towards the end of the first year of life. 
The purpose of early surgery, would be to allow early expansion of the skull, thus 
minimizing the effects of craniosynostosis. Numerous studies show a clear improvement in 
neurocognitive development after cranial expansion, which is much more evident in the 
subscales concerning motor development and fine manipulation, indicating the beneficial 
effect of surgery on patients with scaphocephaly. 
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Multitude of techniques for surgical correction of scaphocephaly have been 
described. Most of them consist of the complete removal of the affected sagittal suture 
together with different osteotomies aimed at the lateral expansion and anteroposterior 
shortening of the skull. They are usually performed in infants older than 6 months, citing a 
protective effect of age from the standpoint of anesthesia (hemodynamic compromise and 
physiological frailty). This requires amendment of compensating deformities that develop 
in these patients during the first year of life, primarily the frontal and occipital 
prominences. Surgical techniques for early correction and endoscopically assisted 
procedures pursue correcting scaphocephaly with less invasive procedures before the 
secondary deformities appear. 
This dissertation presents a retrospective observational case series that analyzes all 
patients with scaphocephaly diagnosed and surgically treated at the Pediatric Neurosurgical 
Unit, at Hospital Universitario 12 de Octubre during the period between January 2003 and 
December 2012. 
The main objective of this thesis is to compare the results of the treatment of 
premature sagittal synostosis (scaphocephaly) using two different techniques: 1) 
conventional (open) surgery, or standard calvariectomy, and 2) the endoscopically assisted 
sagittal suturectomy (endoscopy). Its main hypothesis is that endoscopic surgery achieves  
at least the same results on the scale of postoperative assessment and improvement in 
cephalic index than conventional surgery, with fewer complications, shorter stay and less 
transfusion of blood products. Secondary objectives were raised: (1) to compare the 
cephalic index (CI) at 6 months and two years postoperatively between the two techniques; 
(2) to compare the amount of blood transfusion in both techniques; (3) to know the 
difference between the minimum values of Hb and intraoperative hematocrit, and final 
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value of Hb and Hct between the two techniques; (4) to determine whether endoscopic 
surgeries were transfused earlier; (5) to determine whether there is a relationship between 
weight at the time of surgery and the amount of blood transfused; (6) to compare the 
number of postoperative complications between the two techniques; (7) to compare the 
days of stay in both techniques (ICU and ward); and (8) to compare the cost per case of 
both techniques. Variables related to a potential learning curve (like difference in values of 
[Hb] IntraOp, [Hct] IntraOp, rate of transfusion, complications and hospitalization days 
between different surgeons) were also studied. 
The study consists of one hundred ninety-six (196) patients who underwent the 
diagnosis of scaphocephaly. Fifty-two patients (52) were operated by an endoscopically 
assisted suturectomy (endoscopic), while remaining one hundred and forty-four (144) were 
operated with a conventional technique (standard calvariectomy or open technique). Of 
these, eighty-six patients (86) correspond to the same study period (January 2003 to 
December 2012), while the remaining fifty-eight patients (58), are children treated between 
1993 and 2003. 
The following variables were collected and analyzed in all patients in groups A 
(endoscopic surgery) and B (open surgery): demographic (age, sex, place of residence), 
clinical (weight, cephalic index, type of deformity), hospital stay (days of total hospital 
stay, length of stay in ICU), morbidity (complications associated with the process appeared 
in the first 6 months), mortality, and radiological diagnostic procedures (radiography, 
cranial CT). Analytical data (preoperative Hb, intraoperative Hb, postoperative Hb, 
preoperative, intraoperative and postoperative Hct), volumes of transfused blood products 
(packed red blood cells in cc) and surgical time (time in minutes from the beginning of the 
skin incision to the closure of the surgical chart) were also collected in all of them. 
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The evaluation of the results was based on two variables: 
1) cephalic index, studied preoperatively and at 6 months after surgery and two years of 
surgery. 
2) Aesthetic evaluation applying a modified scale of Whitaker at 24 months 
postoperatively. This scale assesses annually the cephalic index, other cephalometric 
measurements like the facial index or fronto-nasal angle, persistent bony bulges and / or 
postoperative cranial defects and the degree of parental satisfaction . The results are ranked 
according to the same in EXCELLENT, GOOD, FAIR or POOR. 
Univariate analysis of the data showed a clear significance in favor of the 
endoscopic technique in the variables: [volume transfused intraoperatively], [volume 
transfused postoperatively], maximum difference between preoperative and intraoperative 
Hb Hb ([difHb pre / IntraOp Hb]) and maximum difference between the Hct preoperative 
and intraoperative Hct ([difHcto pre / Hct IntraOp]. 
There was also a significant difference between the results of postoperative cephalic 
index ([CI]) at 6 months and 2 years when the open technique (standard and historical 
series) was compared with endoscopy, indicating the superiority of the endoscopy as to the 
characteristic correction of the dolichocephaly. Not only the postoperative [CI] was better 
in endoscopic surgery, but a higher degree of correction ([dif IC 2a- ICpre]) was also 
reached indicating a more effective technique. 
Significantly lower days of ICU and ward admission were noted in the endoscopic 
group in comparison to the standard (2 and 6 days vs 3 and 9 respectively on average). The 
infection rate in patients treated by endoscopic technique was 6% . In the standard group it 
reached 21.6 %. The overall complication rate in patients treated by endoscopic technique 
was a 12% lower than in the standard group. 
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As for the results from the cosmetic point of view, a clear statistical significance 
was observed in favor of the endoscopic technique. Among the patients who underwent 
endoscopy, 60% obtained “excellent” outcome and in 82% of the total, an “excellent” or 
“good” result was considered. In the open surgery group these results fell to 35% 
("excellent") and 78% ("excellent" or "good") repectively. Only 5.7% of endoscopic series 
had a "bad" result (3 patients) by 10.5% in the series of open surgery. 
Multivariate analysis found statistically significance in the variables [CI 6m], [CI 
2y], [days in ICU], [days of total admission], [operating time] (97 minutes in the 
endoscopic technique vs 148 minutes in the open technique on average) and [volume 
transfused intraoperatively ] and [volume transfused postoperatively]. 
Both the difference between preoperative and intratoperative [Hb] ([difHb pre_in]), 
as the difference between preoperative and intraoperative [Hct] ([difHcto pre_in]) showed 
a trend in the 4 to 6 months age group. This could indicate a greater "resistance to bleeding" 
or functional volumetric reserves at this age and could point the ideal moment for 
endoscopic surgery. 
 
We could then draw out the next CONCLUSIONS: 
1. Endoscopically assisted surgery achieves better results than open surgery in the 
normalization of cephalic index and postoperative assessment scale. 
2. The transfusion of blood products is significantly lower in the case of endoscopic 
surgery. 
3. Surgical time and hospitalization are significantly shortened with endoscopic surgery. 
4. Endoscopically assisted surgery has fewer complications than conventional or open 
surgery. 
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5. The cost per episode is lower in the case of endoscopically assisted surgery as compared 
to conventional surgery. 
 
and state therefore that in patients younger than 5 months diagnosed with scaphocephaly, 
the endoscopically assisted surgery is the technique of choice for early surgical correction 
of sagittal synostosis. 
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1.1 INTRODUCCIÓN HISTÓRICA 
 Una craneosinostosis se origina por la fusión prematura de las suturas de la bóveda 
y/o de la base del cráneo, lo que da lugar a una serie de deformidades craneales 
características. Se trata de malformaciones relativamente frecuentes, que afectan en su 
conjunto aproximadamente a 1 de cada 2000 recién nacidos vivos (197). Las 
craneosinostosis sindrómicas son clínicamente heterogéneas, con formas clínicas solapadas, 
y por tanto, en ocasiones, su diagnóstico puede ser complicado. Se han descrito las bases 
genéticas y moleculares de  muchos de éstos síndromes y se aplican diferentes estrategias 
para su diagnóstico y clasificación. Las craneosinostosis simples o aisladas (no 
sindrómicas) por el contrario se reconocen con mayor facilidad, y sin embargo su espectro 
molecular es peor conocido. Es el caso de la escafocefalia (gr. skaphos, quilla de barco), 
que se produce por el cierre de una única sutura, la sagital, y que es la craneosinostosis más 
frecuente. 
 Las craneosinostosis se conocen desde la antigüedad. La reciente identificación de 
dos cráneos precolombinos con escafocefalia por sinostosis precoz de la sutura sagital 
(datadas entre los años 6000 y 250 AC) (199), confirman que las craneosinostosis han 
acompañado al ser humano desde el principio de los tiempos. El faraón egipcio 
Tutankamón, y su padre Amenofis IV se representaron con un cráneo dolicocéfalo, y se 
cree que el faraón Akhenatón pudo haber padecido una craneosinostosis (al menos una 
deformidad craneal con macrocefalia y alargamiento del diámetro anteroposterior) asociada 
a una posible acromegalia (200, 201). Tanto él, como su esposa Nefertiti, representada 
habitualmente con una cabeza elongada y estigmas propios de una plagiocefalia anterior 
(201), podrían haber deformado sus cráneos como signo de distinción político-social. La 
momia de Nefertiti no se ha encontrado hasta la fecha, por lo que las especulaciones sobre 
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una posible craneosinostosis siguen siendo una mera suposición. Los antiguos dioses de la 
buena fortuna y la larga vida en la cultura oriental tradicional, Fukurokuju y Shou Lao se 
representaban con cabezas abombadas de frente alta y amplia. (323). 
Quizá la primera referencia literaria de una craneosinostosis sea la de Tersites, en la 
Ilíada, cuyo comportamiento –se opuso al derecho de los nobles aqueos a recibir la 
totalidad de los despojos de guerra- fue criticado por Homero (Ilíada II, CCXV). El poeta 
hace mofa de la actitud errónea (innoble) de Tersites –que podría explicarse por un retraso 
mental en el contexto de un síndrome craneofacial- con una amarga descripción de sus 
defectos físicos: “el hombre más horrendo –aiskistos- que vieron las murallas de Troya... 
era bizco y cojo de un pie; sus hombros corcovados se contraían sobre el pecho, y tenía la 
cabeza puntiaguda y cubierta por rala cabellera. Aborrecíanle por igual Aquiles y 
Odiseo,...”. 
Aunque las primeras descripciones clínicas de una craneosinostosis se remontan a 
Hipócrates y Galeno (198), éstos no relacionaron las deformidades en los cráneos con las 
suturas. Se acepta generalmente que la primera referencia histórica de una craneosinostosis 
se debe a Mestrius Plutarchus (46-127 DC). Plutarco, biógrafo e historiador, describía al 
hombre de estado ateniense Pericles (495-429 AC) en su obra “Vidas paralelas” (196, 197). 
Según aquel, Agaristes, la madre de Pericles, dio a luz a un hijo “fundamentalmente bello, 
pero con una cabeza exageradamente alargada…por esta razón –continuaba-, en todas las 
estatuas se le representa usando un casco, ya que los artistas no deseaban poner en 
evidencia este defecto”. El famoso busto de Cresilas y Fidias que le representa, dibuja al 
hombre y político que hizo de Atenas -creadora de la escuela de Grecia- la ciudad-polis 
más poderosa (Tucídides II, XLI). Este busto de mármol representa a Pericles con casco en 
actitud meditativa. El leve hipotelorismo y el reducido diámetro latero-lateral son muy 
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evidentes en esta escultura (211). Pericles no escapó del sarcasmo de los poetas y escritores 
contemporáneos. Tecledites dejó escrito que “en ocasiones, Pericles se sentaba en la 
Acrópolis preocupado por los asuntos del estado con su cabeza, donde podrían encontrar 
acomodo por lo menos 11 camas, agachada por la desmesura de su propio peso”. Európolis 
ironizaba con un juego de palabras sobre Pericles en el libro Demi cuando el protagonista, 
al preguntar sobre algunos oradores que habían sido capaces de regresar del infierno, 
aludían a Pericles y  exclamaban: “¡Es la cabeza -el jefe- del infierno quien nos ha sacado!” 
(211).  
Cornelius Celsus, médico romano que vivió en torno al año 1 de nuestra era describió 
una serie de cráneos en los que no halló suturas, aunque no hizo referencia a las posibles 
deformidades asociadas. Oribasius (325-403 DC) observó que las deformidades craneales 
se asociaban a menudo a defectos del paladar duro y otras anomalías (324). 
Aproximadamente 1000 años después, Andrea Vesalius describió diferentes deformidades 
en cráneos asociadas con la ausencia de suturas de la bóveda en el De Humani Corporis 
Fabrica (198).  
 En el Renacimiento, tanto en la Fabrica de Vesalio como en algunos dibujos de 
Leonardo y Durero o en las publicaciones de della Croce, se pueden distinguir un número 
considerable de craneosinostosis. Vesalio (198) y della Croce (263) muestran cráneos 
malformados. Da Vinci y Durero caras y cabezas anormales (206). Hacia el siglo XVI los 
anatomistas toman en consideración el estudio de las suturas craneales y documentan sus 
características y sus deformidades, desde el patrón normal de las mismas y distintas 
configuraciones de cierre prematuro (Hundt) (265) hasta la forma de cráneos que hoy 
identificaríamos con braquicefalias u oxicefalias (263). Debemos a Dryander las primeras 
descripciones de craneosinostosis coronales (plagiocefalias) y sagitales (escafocefalias) en 
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sus diferentes formas (264). Las primeras referencias a las suturas craneanas en una 
publicación americana se encuentran en las obras de Alonso López de Hinojosos y Agustín 
Farfán, 1578 y 1579, respectivamente, aunque no se mencionan específicamente las 
malformaciones cráneo-faciales (207, 208, 209, 210).  
En Europa, en 1557, Lycosthenes describió el nacimiento de un niño con una 
deformación craneal característica y malformaciones de manos y pies en lo que podría 
representar la primera descripción de la historia de un síndrome acrocefalosindactílico (7) 
probablemente un Pfeiffer o un Apert. 
A fines del siglo XVIII se estructura el estudio de las malformaciones en general con el 
desarrollo de la teratología, dando especial importancia en las necropsias a las 
malformaciones de los órganos internos, cerebro, contenido torácico y abdominal, genitales 
y extremidades. 
El concepto de que el cierre prematuro de las suturas de la calota puede ser el origen de 
algunas deformidades craneales parece deberse inicialmente a Stahl e Hyrtl (1). En 1800 
Sommerring describe la anatomía de las suturas y postula su papel, no sólo en el 
crecimiento craneal normal, sino también los efectos de su cierre prematuro en la aparición 
de las craneosinostosis (3). Es la primera descripción científica de las craneosinostosis y 
también la primera vez que se postula su impacto en la aparición de un daño cerebral 
secundario al cierre prematuro de las suturas. Hizo un intento para establecer una teoría 
etiopatogénica unificadora (mecanicista) en un claro intento de buscar un tratamiento. En la 
primera mitad del siglo XIX Otto (4) y fundamentalmente Virchow (5) desarrollan el 
término craneostenosis y describen las leyes del crecimiento craneal afirmando que el 
cierre prematuro de una sutura impide la expansión en dirección perpendicular a la misma, 
dando lugar a deformidades compensatorias (figs 1. y 2. GRAFICOS). En 1830, Otto (4) 
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observó sinostosis craneales prematuras tanto en humanos como en animales inferiores, 
pero no lo consideró una anomalía particular. Atribuyó el origen de la microcefalia bien a 
un defecto en el parénquima cerebral primario (microcefalia vera), o a un cierre prematuro 
de las suturas. Pensó que la etiología de las craneoestenosis se podían deber a traumatismos 
fetales o perinatales (intraparto) y excluyó específicamente la hidrocefalia y las ricketsiosis 
como causas de la fusión prematura (4). En su extenso trabajo, Otto reconoció que el cierre 
precoz de una sutura originaba una deformidad craneal que se acompañaba de expansiones 
compensadores en otros lugares del cráneo. Es precisamente Rudolf Virchow quien poco 
después, en 1852 (266), desarrolla el término “craneoestenosis” e incide en el concepto de 
que dicha anomalía del crecimiento podía dar lugar a una reducción de la capacidad craneal 
y por tanto a la aparición de un retraso psicomotor. Posteriormente, el mismo Virchow y 
Graeffe (14) describen las alteraciones visuales que pueden surgir en los pacientes que 
sufren un cierre prematuro de las suturas.  
En 1856, Minchin (325), un médico escocés, describe dos casos de sinostosis sagital y a 
lo largo del último cuarto del siglo XIX se suceden las publicaciones de casos de 
craneosinostosis, entre otras la de Patry (326), que recoge en 1905 75 casos, 58 de la 
literatura y 17 propios. 
En torno a 1900, la craneosinostosis se reconoce como un factor fundamental en las 
complejas deformidades sindrómicas de los pacientes de Apert y Crouzon (267, 268). En 
torno a 1937, Sear (267)  desarrolla el término “craneosinostosis”, en lugar del de 
“craneostenosis”, más acorde con el verdadero proceso patológico subyacente. 
Alrededor de los años 50 del siglo pasado, Moss desarrolla una teoría diferente sobre la 
patogénesis de las craneosinostosis, rechazando las leyes de Virchow. En un intento de 
unificar todas las craneosinostosis, propuso que es la base del cráneo, y no la bóveda o las 
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suturas, el lugar inicial de la anomalía, y que la sinostosis precoz de las suturas sería un 
fenómeno secundario (23, 27, 50). Basaba su teoría en cuatro observaciones 
principalmente: 1) las suturas estaban patentes a menudo en la cirugía, aún cuando hubiera 
un alto índice de sospecha de cierre preoperatoriamente; 2) existían alteraciones 
características en la base del cráneo que coincidían con ciertos patrones de cierre de 
suturas; 3) la excisión de la sutura afecta no siempre corregía la deformidad craneal; y, (4) 
embriológicamente el desarrollo de la bóveda tiene lugar en un momento posterior al de la 
base. Su teoría llevó a algunos cirujanos a intentar complejas técnicas de expansión de la 
base craneal, que fueron cayendo pronto en el olvido. La teoría de Moss se abandonó 
definitivamente cuando se confirmó que la sutura era el lugar inicial de las alteraciones en 
las craneosinostosis y que las anomalías de la base de cráneo eran reversibles tras la 
extirpación de las suturas (269, 270, 271). Sin embargo, una contribución duradera del 
trabajo de Moss, la denominada “teoría de la matriz funcional”, es el reconocimiento de que 
el crecimiento activo del cerebro subyacente dicta el crecimiento pasivo del cráneo a lo 
largo de las líneas de tensión dural.  
 
1.2 RECUERDO HISTÓRICO DE LA CIRUGÍA DE LAS CRANEOSINOSTOSIS 
A pesar del reconocimiento del papel del cierre de las suturas en las craneosinostosis, y 
de la posibilidad del daño cerebral y la ceguera sobrevenidas (4, 5, 14) desde algún tiempo 
atrás, no es hasta finales del siglo XIX, con el avance de la cirugía y la anestesia y el 
convencimiento de los efectos nocivos de las craneosinostosis,  cuando se llevan a cabo los 
primeros intentos por intervenir en estas deformidades. En 1889, Gueniot, durante una 
reunión de la Academia Francesa de Medicina, declama: “Ya que hoy en día, con el 
advenimiento de las técnicas de antisepsia, la cirugía craneal se ha convertido en un 
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procedimiento verdaderamente benigno, ¿por qué no desarrollar una técnica quirúrgica  de 
expansión que permita liberar y expandirse al cerebro hasta que alcance su expansión 
natural?” (330). Odile Lannelongue, un cirujano ortopédico francés, unos meses después 
realiza por primera vez en París craniectomías lineales bilaterales para el tratamiento de la 
escafocefalia, y aboga por la liberación (no la extirpación) de la sutura afecta (85). Para 
diferenciar el procedimiento de las trepanaciones convencionales, denomina al 
procedimiento, craniectomía. El 9 de mayo de 1890, Lannelongue  realiza una craniectomía 
alargada de 9 cm de longitud por 6 mm de anchura sobre el cráneo de Valentine Plossard, 
una niña microcéfala de 4 años con retraso psicomotor severo. Cinco semanas después de la 
intervención, pide a sus ayudantes que realicen una exploración objetiva de la situación 
clínica de la paciente, sin encontrarse él mismo presente. El dr. Dupré, ayudante de 
Lannelongue, delante de estudiantes y médicos extranjeros, confirma la “mejoría 
indiscutible de la paciente” (?!) (332). En menos de un año, Lannelongue reportaba en el 
Congreso Francés de Cirugía, sus resultados en 25 pacientes. La edad de los pacientes 
oscilaba entre los 8 meses y los 12,5 años, y sólo lamentaba un deceso (333).  
Pocos meses después, William W Keen (334), y I.R. Trimble (335) describen 
independientemente (desconocían los trabajos de Lannelongue) un procedimiento similar, 
que llevan a cabo con pocos días de diferencia, reclamando la primacía del tratamiento en 
los Estados Unidos de América (332). 
En Agosto de 1892, L.C. Lane realiza a su vez en San Francisco (EEUU) una cirugía 
consistente en craniectomías lineales (strip craniectomies) en un paciente con 
craneosinostosis. Lane refiere haber sido abordado por la madre de un pequeño paciente de 
9 meses con la petición , “¿podría usted liberar (unlock) el cerebro de mi hijo, y así dejarlo 
crecer?”. Lane realizó craniectomías bilaterales con la exéresis de la sutura sagital y 
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osteotomías biparietales. Desafortunadamente el niño falleció 14 horas después de la 
intervención, aparentemente (?) por “complicaciones anestésicas” (84, 205). A partir de 
1895 existen muy pocas publicaciones sobre nuevos casos y a pesar de los desalentadores 
resultados iniciales y el escaso seguimiento de los pacientes que no fallecieron, sabemos 
que la operación se continuó realizando en Europa y Norteamérica (146, 147). En un atlas 
publicado apenas 5 años después de la cirugía inicial de Lannelongue, se recogen varios 
tipos de craniectomías para el tratamiento de las craneosinostosis (272), y varios tratados de 
cirugía de la época recogen diferentes técnicas de craniectomía para estos casos (273, 274, 
275). 
Sin embargo el pronóstico de éstas intervenciones iniciales estaba limitado por dos 
factores fundamentales. En primer lugar, es evidente que una gran parte de éstos casos 
intervenidos no padecían auténticas craneosinostosis, si no más bien microcefalias, una 
distinción que no era tenida en cuenta en la época a menudo. Estas microcefalias tenían en 
muchos casos una patología subyacente neurológica severa, lo que ensombrecía el 
pronóstico postoperatorio. En segundo lugar, los pacientes con verdaderas craneosinostosis 
se intervenían cuando ya había pasado mucho tiempo, y una vez se habían establecido los 
déficit neurológicos. La evolución se acompañaba a menudo de reosificaciones muy 
precoces, y las cirugías servían tan sólo para conseguir una descompresión -y un efecto, por 
tanto- transitorios.  La alta mortalidad de las series quirúrgicas publicadas, que alcanzan en 
algunos casos el 50% de los pacientes y el reconocimiento de que el cierre de las suturas en 
la microcefalia es secundario a la lesión primaria del parénquima cerebral (Bourneville, 
Morselli y otros) lleva al abandono progresivo de estas técnicas durante los primeros años 
del siglo XX. Las publicaciones de Harvey Cushing sobre cirugía craneal denunciando la 
práctica de las craniectomías para el tratamiento de la microcefalia e imbecilidad dan la 
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puntilla defintiva a éstas técnicas durante un cuarto de siglo: “(linear craniectomy)...is a 
lamentable instance of the furor operandi running away with surgical judgement” (276) 
Las intervenciones quirúrgicas para la craneosinostosis se retoman décadas más tarde, 
cuando Mehner publica la primera craniectomía con evolución satisfactoria para la exéresis 
completa de una sutura fusionada (122). Unos pocos años después, Faber y Towne (87, 88), 
realizando claros diagnósticos diferenciales entre microcefalia y craneosinostosis, reportan 
también excelentes resultados con preservación de la función neurológica y una baja 
morbimortalidad. Inciden también en  el concepto de sinostectomía precoz y profiláctica 
para preservar la función neurológica y mejorar el resultado estético, y comentan: “es 
probable que el efecto deletéreo de las craneosinostosis pueda ser prevenido mediante 
cirugías realizadas de forma suficientemente precoz” (85). El pronóstico de éstos pacientes 
complejos con edades maduras y fusiones tardías, había llevado a Cushing a cuestionar la 
indicación de las simples craniectomías lineales en éstos casos (276). En 1936, King realiza 
una extensa morcelación de la bóveda craneal (327). 
En 1948, Ingraham, Alexander y Matson describen 50 pacientes con diagnóstico de 
craneosinostosis, de los cuáles operan 44 y refieren que “la mortalidad de la cirugía en 
pacientes con craneosinostosis es prácticamente nula cuando se prodigan las medidas de 
soporte adecuadas” (202). Para disminuir los efectos de las reosificaciones, y minimizar la 
necesidad de complejas reintervenciones por cierres prematuros de las osteotomías 
quirúrgicas, proponen el uso de tiras de polietileno (silastic) en los bordes de las 
osteotomías tras las suturectomías lineales. Antes que ellos, Simmons y Peyton (14) 
describieron el uso de una tintura de tántalo entre los bordes de las osteotomías, con la 
misma finalidad. Ambas técnicas se abandonaron debido a los riesgos de lesión dural, 
infección, y a que en la práctica no conseguían evitar las reosificaciones (figura 3. 
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GRAFICOS). Aún en 1956, Anderson y Johnson propugnaban imprimar la duramadre entre 
las osteotomías con una solución de Zenker, para disminuir la reosificación al cauterizar la 
duramadre (100). La técnica se abandonó asimismo cuando se describió la aparición de 
crisis convulsivas secundarias a éste procedimiento.  
Los significativos avances alcanzados en la anestesia, las transfusiones sanguíneas y la 
técnica quirúrgica exquisita realizada en hospitales del volumen y la concentración de casos 
como el Children´s Hospital de Boston permitió el desarrollo de la cirugía de la 
craneosinostosis con seguridad y buenos resultados. La serie de Matson y Shillito, una de 
las más grandes de la literatura, reportó únicamente 2 muertes entre 394 pacientes, en 
intenso contraste con las palabras de Jacobi de apenas unas décadas atrás (277). En 1954, 
Ingraham y Matson incluyen el concepto de “estética” como una indicación para la cirugía 
en su texto sobre Neurocirugía Pediátrica y comienza así la era de la cirugía craneofacial 
moderna (203, 204).  
 
1.3 EMBRIOLOGÍA DEL CRÁNEO 
La formación del cráneo tiene lugar merced al desarrollo ordenado y secuencial y la 
fusión de elementos dispares que derivan de poblaciones celulares diferentes, la cresta 
neural craneal y el mesodermo paraxial. Estas células embrionarias se diferencian 
anatómica y funcionalmente durante el primer mes de gestación. A través de señales de 
mediación intercelular, y con la acción biomecánica adecuada, el embrión inicia los 
procesos de proliferación, migración, adhesión, diferenciación y muerte celular programada 
para adquirir la forma craneofacial definitiva.  
La formación temprana del cráneo comienza en el estadio 11 embrionario (2,5 a 4 mm 
de longitud), en el momento en el que la placa óptica marca la posición del futuro hueso 
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temporal. En éste momento el neuroporo anterior se está cerrando y los primeros cuatro 
somites incorporándose en la segmentación occipital. Poco después (estadio 12; 3 a 5 mm) 
la placa óptica se transforma en vesícula óptica, y pueden identificarse los límites de los 
futuros huesos esfenoides y occipital a medida que la notocorda se diferencia en la porción 
rostral del tubo neural. Durante los estadios 12 y 13 (4 a 6 mm) el mesodermo que rodea la 
porción rostral del tubo neural se vasculariza. Ahora los cuatro somites occipitales están 
claramente delineados y se objetiva una fisura esclerotómica en el más caudal de éstos 
segmentos. Esta fisura contribuye a la formación del atlas, pero su función está más 
relacionada con la segmentación vertebral que con la craneal. Dicha fisura divide los 
somites en una porción rostral y otra caudal; la porción caudal de un somite se fusiona 
finalmente con la porción rostral del siguiente somite para formar entre ambos un segmento 
vertebral. 
Durante el estadio 14 (5 a 7 mm) aparece la meninge primitiva y en el estadio 15 (7 a 9 
mm) el cráneo se diferencia claramente de la columna vertebral por la primera arteria 
segmentaria cervical. La piamadre está presente alrededor del cerebro durante los estadios 
15 a 17 (11 a 14 mm). El cráneo posee un techo membranoso durante el estadio 16 (8 a 11 
mm) aunque el primer indicio de condrificación no aparece hasta el siguiente estadio, 
cuando se hace presente  en el cuerpo del esfenoides y el basioccipucio. La condrificación 
continúa hasta el estadio 20 (18 a 22 mm), momento en el que aparece el primer atisbo de 
la duramadre. Tras éste primer periodo el cerebro sigue un complejo proceso de 
diferenciación, con vascularización cambiante y formación de las meninges. El desarrollo 
precoz del cráneo puede entenderse como un proceso progresivo de formación 
membranosa, condrificación y osificación.  
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Para seguir su desarrollo, dividiremos el cráneo en viscerocráneo, del que derivan los 
huesos faciales y neurocráneo, la porción del cráneo que rodea el cerebro. Este último, a su 
vez, puede dividirse entre aquellos huesos que osifican directamente, el neurocráneo 
membranoso (bóveda craneal), y aquellos huesos que siguen una osificación endocondral, 
el condrocráneo (base craneal). La base craneal se origina del mesodermo paraxial 
mientras que la bóveda aparece a partir de la cresta neural. Además de tener un origen 
diferente, la osificación de ambas sigue un proceso distinto. La mayor parte de la bóveda 
tiene un patrón de osificación intramembranosa, mientras que los componentes de la base 
craneal se inician en forma de  cartílago. Muchos de éstos componentes  se unirán en una 
placa antes de convertirse en hueso mediante osificación endocondral. La condrificación 
del mesénquima que rodea a la notocorda formará el cartílago paracordal o lámina basal. 
La lámina basal se extiende desde la silla turca hasta los somites occipitales que formarán 
cuatro esclerotomos. Uno desaparecerá y los otros tres formarán un cartílago que se 
fusionará con la lámina basal, constituyendo la base occipital. Las cuatro zonas primarias 
en el condrocráneo son por tanto la occipital, la orbitotemporal, la ótica y la etmoidal. Las 
regiones occipital y ótica son cordales, mientras que la orbitotemporal y la etmoidal son 
precordales.  
a.- Desarrollo del neurocráneo 
Al igual que el resto del organismo, la formación de la cabeza sigue un patrón 
determinado por un eje antero-posterior. Durante el desarrollo del viscerocráneo las células 
de la cresta neural procedentes de determinados segmentos del rombencéfalo (rombómeros 
1 a 8) se disponen a lo largo de éste eje. Su posición viene determinada por la expresión de 
determinados genes de la familia de los homebox (genes Hox).  
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Los Hox son una extensa familia de genes que codifican proteínas con capacidad de 
unirse al ADN y a otras proteínas de unión al ADN que regulan la transcripción de genes 
implicados en procesos de desarrollo específicos relacionados con la posición (localización) 
de grupos celulares. Durante el desarrollo del viscerocráneo se mantiene la identidad 
posicional durante la migración de las células de la creta neural hacia los arcos branquiales 
y su agrupación posterior en cada segmento faríngeo. 
Los precursores de la cresta neural de la bóveda craneal se originan de los tres 
neurómeros que darán lugar más tarde al prosencéfalo (cerebro anterior) y mesencéfalo 
(tronco). Estas regiones carecen de la expresión de genes Hox. La base craneal, por el 
contrario, está formada por el mesodermo lateral que se extiende a ambos lados de la placa 
neural, el mesodermo paraxial, que incluye tanto el primer somite occipital como los siete 
segmentos que flanquean el cerebro posterior, cerebro anterior y mesencéfalo.  
Los genes y mecanismos implicados en la identidad posicional de las células que 
forman el neurocráneo se conocen peor que los que envuelven el desarrollo del 
viscerocráneo. Los genes Otx2 y Lim1 parecen jugar un papel en la determinación de la 
identidad celular de “posición anterior” (62). Otros miembros de la familia de los genes 
homebox distintos de los clásicos Hox tienen dominios de unión al ADN similares pero con 
diferente organización cromosómica. Incluyen los Msx, Dlx y Goosecoid, relacionados con 
identidades de posición celular en el desarrollo de la mandíbula, dientes y extremidades 
(63).  Varios de éstos genes, incluyendo los  Msx1, Msx2, Dlx2 y otros de la familia Pax 
tienen funciones análogas en la bóvea craneal y la base. 
El Msx2 se expresa en las células premigratorias y migratorias de la cresta neural 
cefálica, así como en las células mesenquimales de las suturas de la bóveda craneal. Puesto 
que el Msx2 se expresa en el cerebro en desarrollo siguiendo un patrón similar al de las 
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suturas de la bóveda, cabe inferir su papel en el patrón futuro de las mismas. Dado que las 
suturas son los lugares de máximo crecimiento de la bóveda, la determinación de su 
posición juega un papel determinante en la forma final del cráneo. 
Los genes Pax (paired-box), genes reguladores diferentes de la familia Hox, 
restringen su patrón de expresión en el cerebro y segmentos mesodérmicos de una forma 
similar a la de los Hox en los somites. Por este motivo se suponen relacionados con el 
desarrollo del neurocráneo dentro de los neurómeros del prosencéfalo y mesencéfalo, de 
forma similar a como lo hacen los genes Hox en segmentos más caudales (64). La 
interacción de genes Msx y Pax establecen los patrones de desarrollo tisular. 
b.- Papel de la morfogénesis 
Además de la acción de la familia de genes Hox y otros similares que especifican la 
posición celular tridimensional, se precisan señales morfogenéticas apropiadas para el 
correcto crecimiento y diferenciación del primordio neurocraneal. A menudo la fuente de 
éstas señales moleculares es distante y difunden a través de los tejidos, creando por tanto 
gradientes. Los morfógenos se unen a proteínas de membrana específicas o a receptores 
nucleares de las células diana. Estos morfógenos, capaces de difundir a lo largo de espacios 
relativamente distantes, incluyen a los retinoides (con capacidad para influir la expresión y 
función de genes de control de desarrollo), la serotonina, y los análogos de la vitamina D. 
La transcripción de varios genes de la familia Hox, incluyendo el Msx2, se activan por el 
ácido retinoico. Los retinoides se reconocen como importantes inductores de anomalías 
craneofaciales. En las células óseas la 1,25-hidroxivitamina D3 induce poderosamente la 
expresión de Msx2. Esta última está regulada también por algunos miembros de las familias 
de la BMP (bone morphogenetic protein) y los TGF-β (transforming growth factor-beta). 
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Por tanto los genes codificadores de la posición celular pueden activarse por la 
concentración y gradiente de diferentes morfogénos que inician o  regulan su transcripción. 
Otras proteinas como los productos de los genes hedgehog, factores de crecimiento 
peptídico o proteínas relacionadas con los factores de crecimiento como las Noggin o Wnt 
difunden solamente a través de pequeñas distancias. La composición y densidad de la 
matriz extracelular controla su capacidad de difusión y permite establecer un gradiente que 
actúa como reservorio de los factores de crecimiento. 
Los miembros de otras dos familias de factores de crecimiento, los TGF-β y los 
factores de crecimiento fibroblástico (FGFs), son moléculas señalizadoras críticas en los 
acontecimientos iniciales de formación de las capas primordiales del embrión, de la 
diferenciación del mesodermo y la cresta neural, y durante la morfogénesis y el desarrollo 
futuro del esqueleto óseo. Su actividad, junto con la de otros miembros de la familia 
proteica como la activina y la decapentaplejina, afectan a un número considerable de 
procesos del desarrollo. Estos procesos incluyen el establecimiento del eje dorso-ventral en 
el embrión e interacciones epitelio-mesodermo durante el desarrollo  de dientes, corazón, 
cartílagos y hueso (65).  Aunque las BMP se expresan marcadamente en los huesos 
encondrales, incluidos los de la base del cráneo, lo hacen también en los huesos de la 
bóveda donde podrían tener un papel en el desarrollo de las suturas. Los TGF-β (TGF-β1 a 
β4) se expresan en múltiples tejidos embrionarios, incluyendo huesos largos y de la bóveda. 
Tanto los TGF-β como las BMP actúan sobre las células uniéndose a receptores 
específicos de membrana, lo que inicia una cascada de acción intracelular que finalmente 
regula la expresión de genes relacionados con la morfogénesis. Algunos de los mediadores 
intracelulares importantes son las denominadas proteínas SMAD. La disfunción o las 
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anomalías estructurales en las mismas pueden dar lugar a defectos craneofaciales como el 
labio leporino. 
c.- Desarrollo de la base del cráneo 
La base craneal deriva de la segmentación del mesodermo para-axial, de una forma 
similar a la formación de las vértebras y extremidades. El hueso basi-postesfenoides deriva 
de los somitomeros mientras que el basioccipital lo hace de la fusión entre el mesodermo y 
los somites occipitales. Los huesos de la base, que se originan inicialmente como cartílago, 
incluyen el occipital, la parte petromastoidea del temporal, el cuerpo, las alas menores y la 
porción lateral de las alas mayores del esfenoides y el etmoides (fig 4. GRAFICOS). 
La formación de los cartílagos de la base craneal comienza hacia la semana 5 de 
gestación, cuando se produce la condensación de las células mesenquimales en focos 
cartilaginosos en la placa occipital, a ambos lados de la notocorda, para dar lugar a los 
cartílagos paracordales. La parte posterior del hueso esfenoidal se forma a partir del 
blastema hipofisario, y continúa con la condrificación de la cápsula ótica, pre-esfenoides, 
zonas basales de las alas menores y mayores del esfenoides y la cápsula nasal. Un trastorno 
en el proceso de fusión en ésta etapa resultaría en la formación anormal del patrón 
cartilaginoso, y por tanto en una base de cráneo malformada. Se ha reconocido la función 
de los receptores FGFR1 y FGFR2 en éste proceso y se ha sugerido que las interacciones 
entre epitelio y mesénquima del tubo neural o notocorda con el primordio condrocraneal 
subyacente determinarían la iniciación de la diferenciación condrogénica de las células 
mesenquimales durante la formación del esqueleto axial. Existe un complejo número de 
interacciones: el tubo neural dorsal libera BMP y Wnt; el tubo neural ventral y la notocorda 
expresan Sonic Hedgehog y las células somatoméricas expresan Noggin (66). 
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La osificación endocondral del cartílago condrocraneal  comienza antes de que el 
cartílago esté completamente desarrollado y tiene lugar simultáneamente con la 
condrificación. En el momento del nacimiento existen cartílagos sin osificar: 
esfenoetmoidal, unión esfenopetrosa, esfeno-occipital, ápex petroso y lagunas entre los 
elementos de osificación del occipital y el esfenoides.  
d.- Desarrollo de la bóveda craneal 
Los huesos de la bóveda craneal se forman directamente desde el tejido 
mesenquimal mediante osificación endomembranosa, a diferencia de la mayoría del resto 
de los huesos, en el que un cartílago primordial se deposita antes de la diferenciación 
osteoblástica.  
Durante la primera fase del desarrollo de la bóveda las células originadas en la 
cresta neural de los neurómeros del prosencéfalo y mesencéfalo migran rostralmente y 
hacia los lados, diferenciándose para dar lugar al mesénquima desmocraneal. Finalmente 
éste mesénquima dará lugar a los huesos membranosos (frontal, parietal y escama 
temporal) y los tejidos fibrosos asociados de la bóveda (suturas, duramadre y periostio). De 
éste modo, la población celular de la cresta neural que da lugar a la bóveda difiere de la que 
origina el viscerocráneo. También son diferentes el camino y la forma en que se produce la 
migración. Las células de la cresta neural que dan lugar a la bóveda migran como hojas 
celulares. Podría existir una preprogramación o segregación de diferentes poblaciones 
celulares de la cresta neural para diseñar la bóveda formando un primordio de cada hueso y 
sutura probablemente bajo la influencia del cerebro en desarrollo. Dicho mecanismo 
incluiría la expresión de genes  como el MSX2 en el cerebro y el mesénquima de la sutura 
(67). 
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Recientemente se ha identificado una población celular pluripotencial en la porción 
ventral del tubo neural, que proviene de la emigración desde la superficie dorsal del tubo 
neural mucho tiempo después de que haya cesado la emigración de la cresta neural. Estas 
células contribuyen a la formación de las estructuras faciales que derivan del primer y el 
segundo arco branquial, y que podrían tener una función similar en la bóveda (68). 
Antes de la formación de las suturas, las células del mesénquima desmocraneal que 
rodean al cerebro se condensan para forma blastemas, que sirven como centros de 
osificación. Se desconoce si existen genes específicos que determinen la posición de los 
centros de osificación. La diferenciación osteogénica progresa centrífugamente hasta que 
los frentes osteogénicos de los huesos adyacentes confluyen. En éstos lugares, por 
mecanismos que se desconocen, se induce la formación de las suturas. Entre el 2 y 4 mes de 
gestación, durante la formación de las suturas craneales, el desmocráneo fibroso se 
sustituye simultáneamente por hueso mineralizado entre el periostio y la duramadre 
inmadura subyacente. Hacia el 5 y 6 mes de gestación los huesos frontales y parietales han 
adquirido su forma definitiva mientras que las suturas y las estructuras de la base craneal se 
encuentran aún en fase de morfogénesis. 
Inicialmente las suturas poseen una alta celularidad y contienen muchas células 
mesenquimales indiferenciadas. Entre ellas se encuentran células precursoras osteogénicas, 
que se diferencian para formar osteoblastos. Dichos osteoblastos sintetizan una nueva 
matriz ósea en los bordes de las suturas. Finalmente se diferencian en osteocitos tras quedar 
atrapados en la matriz. Otras células mesenquimales en la sutura se convierten en 
fibroblastos que secretan y organizan la matriz colagenosa extracelular hacia su forma 
ligamentosa final. 
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e.- Crecimiento de los huesos de la base del cráneo 
Se desconoce si las suturas de la base de cráneo funcionan como centros de 
crecimiento al igual que las suturas de la bóveda. Los huesos crecen por aposición a partir 
del cartílago de crecimiento a lo largo de los bordes óseos donde los restos de la placa 
cartilaginosa mantienen ciertas reservas de condroblastos. Éstos últimos proliferan, se 
hipertrofian y sufren apoptosis calcificándose entonces. Finalmente son sustituidos por 
hueso en un proceso de osificación endocondral. No está aclarado el papel de las suturas 
durante este proceso. 
f.- Crecimiento de la bóveda craneal 
Una vez que se han formado las suturas craneales se inicia una segunda fase de 
crecimiento de la bóveda, en el que el crecimiento en anchura y longitud de cada hueso se 
produce por aposición en los bordes suturales. Aunque el incremento en grosor se produce 
a partir del periostio, la mayor parte de la masa de los huesos de la bóveda está constituida 
por matriz ósea formada en los lugares de crecimiento de las suturas. Habitualmente la 
fusión de los huesos frontales se completa poco después del nacimiento en los seres 
humanos. Las suturas restantes se fusionan finalmente con un patrón anteroposterior tras 
completarse el crecimiento craneofacial y cerebral. Hasta entonces funcionan como centros 
de crecimiento y articulaciones que permiten pequeños movimientos. 
Si una sutura no se forma o se cierra prematuramente se producen alteraciones en la 
morfogénesis craneofacial, como consecuencia de la dificultad del cráneo para acomodarse 
a un cerebro en rápida expansión. Por tanto, la forma del cráneo depende del lugar de 
aparición y la función de las suturas, que actúan como lugares de crecimiento análogos a las 
epífisis de los huesos largos en respuesta al crecimiento neurocraneal. 
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Se han sugerido dos mecanismos reguladores básicos en la morfogénesis y el cierre 
prematuro de las suturas. El modelo biomecánico de Moss (69,70) propone que las fuerzas 
de tensión determinan tanto el lugar de la formación de la sutura como la inhibición de la 
osificación precoz de las mismas. Desde posiciones prefijadas en la base del cráneo se 
extienden tractos fibrosos dentro de la duramadre hacia  zonas de reflexión dural (ala menor 
del esfenoides, borde superior del peñasco temporal..); son las bandas durales, situadas bajo 
cada sutura. Las fuerzas de tensión generadas presumiblemente por la expansión del 
neurocráneo y transmitidas a lo largo de éstos tractos fibrosos impedirían físicamente la 
fusión de los huesos adyacentes, manteniéndolos separados. Los defensores de ésta teoría 
(69,70,71) argumentan que todos los defectos de la bóveda craneal derivarían de anomalías 
en los lugares de la base del cráneo donde las bandas fibrosas habrían de originarse. 
Aunque la carga y el estrés mecánico influyen claramente en el desarrollo del esqueleto es 
muy probable que dichos factores se vean influidos por mediadores bioquímicos. 
La expansión cerebral ejerce claramente una presión centrífuga sobre los huesos de la 
bóveda. La fusión precoz de una sóla sutura coronal implica una dificultad para el 
crecimiento a partir de dicha sutura y un crecimiento compensador contralateral a expensas 
de la sutura coronal patente. Se trata de una respuesta secundaria al problema inicial del 
fracaso en la morfogénesis de una sutura.  
 Pudiera parecer que el cerebro influye sobre el programa de desarrollo de la calvaria 
asociada, pero en realidad los mismos genes regulan el desarrollo de ambos. En el cerebro 
se expresan ampliamente genes como Msx2, FGFR1, FGFR2 y FGFR3 antes de que las 
suturas y huesos de la bóveda estén formados. En contraste con las teorías biomecánicas, la 
existencia de factores autónomos presentes en las suturas serían los responsables de la 
morfogénesis de las mismas. Esta teoría fue ya propuesta por Virchow hace más de cien 
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años (5). Sugería que existían factores bioquímicos en la duramadre que gobernaban la 
posición y patencia de la duramadre. Dichos factores existen claramente en la dura en 
estadios tempranos del desarrollo craneal. Existe evidencia clínica y experimental (72) de 
que tras la extirpación de toda la bóveda craneal el cráneo se regenera con suturas y huesos 
que reproducen un patrón anatómico normal o anormal en función de la posición dural. Al 
patólogo alemán Virchow se deben también las reglas que gobiernan la aparición de 
deformidades compensadoras en las craneosinostosis. El cierre precoz de una sutura 
implica una inhibición de la expansión craneal  perpendicularmente a ésta. Al mismo 
tiempo se producen deformidades compensadoras en otros lugares de la bóveda (5). Estos 
crecimientos compensadores no mejoran la deformidad inicial y siguen una serie de reglas 
(6). En primer lugar, el crecimiento compensador es máximo en las suturas adyacentes a la 
afectada (fig 1. GRAFICOS). La segunda regla indica que en caso de que la sutura 
adyacente sea paralela a la afectada el crecimiento compensador debe ser más o menos 
simétrico (v.gr. el crecimiento compensador en la sutura sagital cuando existe un cierre de 
la sutura metópica) (fig 2. GRAFICOS). La tercera regla supone que si la sutura adyacente 
es perpendicular a la sutura afecta la mayor parte del crecimiento compensador ocurre 
desde el hueso distal a la sutura fusionada. 
Markens (73) desarrolló un sistema de transplante de tejidos fetales al centro del hueso 
parietal de ratas adultas, entre la duramadre y el periostio, observando el desarrollo 
posterior. Cuando transplantaba la sutura coronal de fetos de rata en el día 21 (un día antes 
de su nacimiento), observaba la formación de suturas resistentes a la osificación hasta 6 
semanas en el animal transplantado. Esto confirma que la diferenciación de la sutura 
neonatal persiste hasta la edad adulta. Se probó también la necesidad de la existencia de 
duramadre para inhibir el cierre de la sutura, observando en todos los casos que la ausencia 
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de duramadre implicaba el cierre de la sutura, mientra que la presencia de ésta inhibía la 
fusión (74). De ser correcta la hipótesis biomecánica, el crecimiento y desarrollo de la 
sutura transplantada en el hueso del adulto, libre de fuerzas de tensión dural, debería haber 
producido una sinostosis, pero no fue así. En experimentos posteriores se transplantaron 
rudimentos de suturas coronales y huesos asociados en conejos con sinostosis coronal 
hereditaria a lugares sobre duramadre donde existían suturas patentes, observando que éstas 
zonas eran capaces de rescatar las suturas de animales con craneosinostosis, que de otra 
forma hubieran permanecido osificadas (75). Todos éstos experimentos demuestran que la 
interacción entre la duramadre y los tejidos suprayacentes son determinantes para mantener 
las suturas patentes mediante la regulación de la diferenciación de las células del 
mesénquima desmocraneal. La mediación de la duramadre mediante señales bioquímicas 
facilitaría el mantenimiento de una sutura funcional no osificada a través del periodo de 
crecimiento craneal.  
Se han desarrollado sistemas de cultivo para establecer qué moléculas secretadas por la 
duramadre son necesarias para mantener abierta una sutura. Los factores solubles 
estudiados han incluido TGF-β3 y los FGF, que pueden extraerse mediante absorción con 
heparina y anticuerpos específicos. Estos estudios pronosticaron que sustancias como los 
FGF o los TGF- β eran las señales moleculares que mantienen patentes las suturas 
(76,77,78). Se demostró que la inhibición de la actividad de TGF-β3, pero no de TGF-β1 o 
TGF-β2 conduce a la obliteración de las suturas craneales (77). Estudios experimentales 
han confirmado que los FGF están entre las señales necesarias para la permeabilidad de las 
suturas (79). Algunos autores han sugerido el papel de FGF2 en la diferenciación de las 
células mesenquimales de la sutura hacia células osteogénicas (80).  Los FGF4, BMP4 y 
Sonic hedgehog son también señales moleculares implicadas en la morfogénesis de la 
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sutura. Se ha relacionado la presencia de algunas mutaciones en los genes que codifican las 
proteinas Sonic hedgehog con la aparición de defectos severos de la línea media en la 
holoprosencefalia. 
 
1.4 ANOMALÍAS DEL DESARROLLO SUTURARIO 
A pesar de la teoría largamente sostenida de que los defectos de la bóveda craneal se 
deben a anomalías primarias de la base, los fundamentos celulares y genéticos que regulan 
el desarrollo del condrocráneo no se conocen con claridad. Recientemente se han atribuido 
malformaciones en la base del cráneo a una haploinsuficiencia de Msx2 (67). Puesto que las 
señales de FGF son necesarias para la formación y el desarrollo de los somites y 
somitomeros, es razonable atribuir algunas anomalías en el desarrollo de la base del cráneo 
a mutaciones de los FGFR.  
Se conocen mejor las anomalías que implican la agenesia y el cierre prematuro 
(craneosinostosis) de las suturas en el viscerocráneo y la bóveda. Algunos síndromes que se 
acompañan de anomalías en las suturas coronales, como el Apert, Crouzon, FGFR1-
Pfeiffer, Jackson-Weiss o Muenke, parecen ser el resultado de mutaciones en FGFR1, 
FGFR2 o FGFR3 que resultan en la alteración de la interacción con los ligandos de FGF. 
Las moléculas de la matriz extracelular forman las fibrillas colágenas y elásticas que 
conforman los ligamentos de la sutura. Son también zonas de almacenamiento de FGF y 
TGF-β. Por tanto, anomalías en éstas proteínas podrían dar lugar a alteraciones de las 
señales bioquímicas o biomecánicas. Junto a ellas, mutaciones en los genes que codifican 
proteínas ligadas a ADN con función de regulación de la trascripción, como Msx2 o Twist 
resultan críticas en el desarrollo craneofacial. Se han descrito craneosinostosis hereditarias 
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con mutaciones a éste nivel, como la craneosinostosis tipo Boston, una forma hereditaria de 
trigonocefalia (Msx2) o el síndrome de Saethre-Chotzen (Twist).  
Hasta hoy, el único miembro de la superfamilia de los TGF-β asociado a anomalías 
del crecimiento esquelético es la proteína morfogenética derivada de cartílago tipo 1, un 
miembro de la subfamilia de las BMP asociada a la condrodisplasia Hunter-Thompson 
(81).  
Los tipos de mutaciones más frecuentes en el ser humano que conducen a la 
aparición de una craneosinostosis se concentran en cuatro áreas del dominio extracelular de 
los FGFR, y varios de ellos se caracterizan por un residuo de cisteína no pareada. Esto 
podría producir una dimerización irreversible del receptor y por tanto el desarrollo de una 
señal de cascada intracelular independiente de los ligandos. Habitualmente, el dímero, 
necesario para iniciar la actividad de señal tirosín-quinasa, se forma sólo tras las unión de 
determinados ligandos con la interacción de la heparina, y es, además, un suceso transitorio 
y reversible. Existe evidencia suficiente para sostener la idea de que los FGFR están 
activados constitucionalmente en los síndromes craneofaciales (82). Más recientemente 
Oldridge y cols han demostrado que algunas mutaciones afectan el patrón de trascripción 
del ARN, de forma que algunas formas de FGFR que normalmente no aparecen en las 
suturas están sobre-expresados en altas concentraciones (83). Éstas mutaciones que se 
observan en el síndrome de Apert y en algunos FGFR1-Pfeiffer producirían receptores 
diméricos que se unirían fuertemente a los ligandos, liberándolos lentamente, con el exceso 
de señal resultante esperado. Este podría ser el efecto responsable de la sindactilia en éstos 
pacientes. 
En cuanto a la organización de los tejidos, los huesos craneales de los pacientes con 
síndrome de Apert y de Crouzon se encuentran muy desorganizados. En algunos pacientes 
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con síndrome de Crouzon, las osteonas (unidades fundamentales de la organización en 
capas alrededor de los vasos del hueso) se encuentran muy engrosadas. Dado el papel 
crítico de los FGF en la angiogénesis y los requerimientos de angiogénesis antes de la 
diferenciación osteocitaria, la elevación constitucional de la actividad FGFR tirosín-quinasa 
podría causar patrones anormales en la morfogénesis de los vasos, que serían defectos 
primarios en éstos síndromes junto a las sinostosis suturales e impresiones digitiformes 
(343,344). 
Es posible que algunas mutaciones de FGFR tengan un efecto dominante negativo, 
en el que un dímero no funcionante sea el resultado de la unión de un monómero mutante 
con otro de tipo wild, bien como heterodímeros u homodímeros. Esto ocurriría tan sólo en 
un número limitado de células y tejidos, pero podría explicar el relativo pequeño número de 
órganos y tejidos que se afectan en éstos síndromes. Es claro que el desarrollo temprano de 
los neuromeros y somitomeros precisa de los FGFR1 y FGFR2. Del mismo modo, los 
procesos de proliferación, diferenciación y apoptosis en las células osteogénicas son muy 
dependientes de FGFR y resultan muy alterados por mutaciones puntuales en los genes que 
codifican para ellos. 
En resumen, es necesario el equilibrio de las interacciones celulares que involucran 
los factores de crecimiento ligados a la heparina para prevenir el cierre de las suturas 
craneales. La mediación de señal de los FGFR juegan un papel crítico en éstas 
interacciones tisulares. La trascripción de receptores y ligandos es fundamental. Aunque se 
desconoce la función de señal específica de los FGF segregados por la duramadre y las 
células suturales, su distribución temporal y espacial y la de sus receptores es trascendental 
en el mantenimiento de la permeabilidad de la sutura. 
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1.5 CONCEPTO Y REVISIÓN DE LAS CRANEOSINOSTOSIS 
a.- Definiciones 
Una sutura es una articulación craneofacial conformada por dos extremos de hueso 
unidos entre sí por una fina capa de tejido conectivo interpuesto (7).  Durante el desarrollo, 
y en diferentes periodos de la vida (tabla 1. GRAFICOS), se produce el cierre definitivo de 
las mismas mediante la aproximación, interdigitación y osificación de los extremos óseos  
(8). 
El término craneosinostosis se emplea para referirse al proceso de cierre prematuro de 
una o más suturas. El término craneoestenosis, más difundido - aunque a menudo erróneo-,  
es el resultado final de dicho proceso e implica la disminución del volumen craneal total 
que puede acompañar al cierre precoz de estas suturas. Ambos términos se emplean 
indistintamente aunque actualmente se prefiere el de craneosinostosis, ya que el cierre de 
una sutura es un acontecimiento progresivo y no siempre se acompaña de la disminución 
del volumen craneal, como ocurre por ejemplo en el síndrome de Apert, una 
craneofaciosinostosis que se caracteriza por el cierre prematuro de múltiples suturas 
craneales y faciales y en el que existe  generalmente un aumento del volumen craneal 
(10,11). 
Ontológicamente existen tres fases en la evolución de una sutura. En el estadio inicial la 
sutura es una unión fibro-cartilaginosa (sinfibrosis); en el estadio adulto, con el desarrollo 
completo de los huesos craneales, estos se encuentran separados en sus bordes de contacto 
por una espesa capa de tejido fibroso (sinartrosis). En la fase final, el periodo adulto en 
condiciones normales, se completa la fusión de los extremos óseos, denominándose 
sinostosis. 
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b.- Biología de las suturas 
En el momento del nacimiento las zonas donde se desarrollarán las suturas craneales 
permiten el moldeamiento de los huesos de la bóveda, lo que favorece un cierto grado de 
compresión del cráneo fetal durante su paso por el canal del parto. La deformidad 
(moldeamiento) resultante se normaliza durante la primera semana de vida mediante la 
expansión craneal y el ensanchamiento de éstas áreas de suturas. A medida que las suturas 
craneales evolucionan durante el periodo infantil se produce el ajuste del cráneo al cerebro 
subyacente en expansión mediante la aposición de hueso en los bordes de las mismas que 
permanecen funcionalmente abiertas. Los márgenes de las suturas permiten pequeños 
movimientos, lo que absorbe el estrés mecánico que pueda producirse durante un 
traumatismo craneal, pero a la vez su rigidez impide la separación de los huesos ante éstos 
mismos insultos.  
HISTOLOGÍA NORMAL DE LAS SUTURAS: La teoría comúnmente aceptada sobre el 
tejido de la sutura es la desarrollada por Pritchard y cols (13). Reconocen cinco capas 
diferentes: dos capas cambiarias y dos membranas capsulares en el periostio que rodean 
ambos extremos óseos que están separados a su vez por un tejido conjuntivo vascular entre 
ambos. Con la maduración la capa cambiaria se reduciría a una sola línea de osteoblastos; 
la membrana capsular se engruesa y la dirección de sus fibras se hace paralela al extremo 
sutural de los huesos. El tejido intermedio se vuelve progresivamente más vascular. Para 
Scott (18) existirían sólo tres capas: A) una capa externa de tejido fibroso, que envuelve el 
hueso, y que al llegar a los extremos de éstos en la sutura se desdobla y los rodea, uniendo 
ambos entre sí. Es un tejido con capacidad osteogénica; B) una capa transicional, situada 
entre el hueso y la capa limitante (procedente del desdoblamiento de la primera capa). Es 
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una capa muy celular, también  con capacidad osteogénica; C) una capa intermedia, en la 
que se halla el “núcleo” de actividad de la sutura, de consistencia blanda y muy vascular. 
Una serie de proteínas se encuentran en la matriz de las distintas capas de la sutura. La 
fibronectina se distribuye en forma de red en el borde apical del frente osteogénico y se 
asocia a células osteoprecursoras. Se concentra también alrededor del borde de la nueva 
matriz depositada junto a osteoblastos activos. Es una proteína que aparece precozmente en 
la diferenciación temprana y que continúa expresándose por osteoblastos bien 
diferenciados. 
La osteonectina se localiza en depósitos osteoides, tanto en zonas mineralizadas como 
desmineralizadas del frente osteogénico. Un proteoglicano condroitín sulfato (PG II) se 
localiza en la nueva matriz osteoide sintetizada y en los osteoblastos del frente osteogénico. 
El colágeno tipo I se encuentra en el magma osteoide, pero no en las células 
osteoprecursoras del frente osteogénico. En contraste, el colágeno de tipo V se halla 
alrededor de las células precursoras de tejido óseo en el ápex del frente osteogénico, 
siguiendo un patrón similar al de la fibronectina (7). Yen y cols (19) determinaron la 
proporción entre el colágeno tipo III y el tipo I sintetizados en la sutura sagital del ratón en 
determinadas edades entre el nacimiento y la semana 36 encontrando una clara relación 
entre las concentraciones altas de colágeno tipo III y los periodos de rápido crecimiento 
sutural. Yen y Shaw reconocen también distintos rangos de formación ósea, proliferación y 
calcificación a lo largo de una sutura, e incluso a ambos lados de la misma, que sugieren 
que ambos extremos óseos crecen a distinto ritmo (20). 
En las suturas se encuentran además dos tipos de células que intervienen en el 
crecimiento y la remodelación craneal. Los osteoblastos son numerosos en las superficies 
óseas de las suturas y tienen mayor volumen en ésta localización que cuando aparecen en la 
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duramadre, el periostio o el diploe. Poseen un citoplasma vacuolado y producen hueso con 
rapidez y en abundancia. En el tejido sutural pueden encontrarse también fibroblastos. Los 
osteoclastos, por el contrario, se localizan tan sólo en el diploe, no en las suturas, y tiene 
como principal cometido la reabsorción del hueso. 
La aparición de las suturas craneales parece estar determinada por las zonas de reflexión 
de la duramadre, de modo que la ausencia de una reflexión dural puede originar un fallo en 
la formación de una sutura, con la osificación resultante en dicho lugar (12, 27). La 
explicación mecánica del desarrollo de las suturas faciales, donde no existe la duramadre, 
se ha explicado por Persson y Roy (13) quienes basándose en el modelo del paladar en 
conejos concluyen que la separación espacial entre los huesos durante el crecimiento regula 
la formación de suturas. Pritchard y cols han sugerido que las suturas craneales y faciales se 
desarrollan de forma diferente (13). Los huesos faciales están rodeados por una cápsula 
fibrosa perióstica que se encuentra desarrollada completamente en torno a la semana 17 in 
utero. Por el contrario, los huesos craneales se desarrollan a partir de una membrana fibrosa 
continua preformada, la ectomeninge, y las cápsulas fibrosas que los envuelven no aparecen 
hasta después del nacimiento. Por tanto, las capas maduras de periostio fibroso de las 
suturas faciales en el feto serían una barrera más eficaz frente a la fusión ósea que las 
inmaduras suturas craneales, sin recubrimiento (15).  
A diferencia de las suturas faciales las suturas craneales se cierran relativamente pronto 
en la vida adulta. No sólo aquellas permanecen abiertas durante varias décadas más (tabla 
1. GRAFICOS) sino que el cierre prematuro de las suturas circunmaxilares es muy 
infrecuente, incluso cuando se aplica una compresión directa (factor etiopatogénico 
conocido en la iniciación del cierre prematuro de suturas)  al rostro del feto como ocurre en 
las presentaciones obstétricas de cara.  
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Johansen y Hall (16) han observado en el modelo murino un gradiente jerárquico  en el 
inicio del cierre de las suturas de la bóveda. Han descrito dos gradientes, uno de anterior a 
posterior (sutura frontonasal → interfrontal → coronal → sagital→ parietointertemporal) y 
otro de lateral a medial (suturas escamosas → coronales → sagitales).  El examen 
histológico de estas suturas mostró que la progresión de las mismas se inicia en la periferia 
de las áreas de hueso en crecimiento a raíz de una proliferación celular en forma de cuña 
denominada frente osteogénico. La arquitectura sutural está determinada por la forma en la 
que se aproximan ambos frentes. Si se acercan en el mismo plano, con una zona de tejido 
conectivo entre ambas se desarrolla una sutura de tipo end-to-end. Si por el contrario, lo 
hacen por aposición de un frente sobre el otro, con una zona de tejido conjuntivo inmaduro 
entre ambos, se trata de una sutura overlapping.  En periodos fetales muy tempranos se 
reconoce la diferenciación de una sutura hacia un tipo u otro. Es interesante destacar que la 
suturas de tipo end-to-end predominan en la línea media (sagital, metópica o mediopalatal), 
mientras que el resto son de tipo overlapping (coronales o frontocigomáticas, v.gr) (17). Se 
sabe que el tipo de sutura se puede modificar de modo experimental (tabla 2. GRAFICOS), 
de modo que es interesante postular que las fuerzas biomecánicas embrionarias estarían 
involucradas en el inicio de la formación de las suturas. Si esto es así, las suturas de tipo 
end-to-end se desarrollarían debido al equilibrio de las fuerzas biomecánicas a ambos lados 
de la línea media. Por el contrario, la acción de fuerzas de distinta magnitud fuera de la 
línea media implicaría la aparición de suturas del tipo overlapping. Además, cuando 
aparece una craneosinostosis, la arquitectura de la sutura patológica es diferente de modo 
que la afectación de una sutura de línea media (sagital, metópica) produce una cresta 
significativa, lo que no ocurre cuando se afectan suturas lejos de línea media (coronal, 
lambdoidea). 
 Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 
58 
Clásicamente se ha considerado que el crecimiento de las suturas es consecuencia de la 
proliferación celular en los márgenes de la misma, cuya expansión da lugar a la separación 
de los huesos adyacentes. Se ha atribuido también un papel activo a la contracción de un 
subtipo de fibroblastos (miofibroblastos) y a la orientación oblicua de las fibras de las 
suturas (21,22). Sin embargo, se ha demostrado experimentalmente mediante estudios de 
extirpación (23,24,25,26), autotransplante (27,28) y cultivo in vivo (29,30) de suturas que el 
crecimiento óseo en los bordes de la misma es fundamentalmente pasivo y secundario a 
fuerzas externas de separación. La compresión mecánica de las suturas da lugar a 
reabsorción ósea a lo largo de los márgenes de la misma cuando se produce desplazamiento 
de los huesos. Cuando se detienen éstas fuerzas, la sutura se normaliza histológicamente y 
aumenta de la deposición de hueso en los márgenes de ésta. Diversos estudios indican que 
las suturas son muy adaptables durante el periodo de crecimiento y desarrollo. 
Las suturas son lugares de continua aposición y reabsorción ósea. Inicialmente se 
componen de bordes rectos de hueso separados por tejido conjuntivo. Gradualmente se 
desarrollan interdigitaciones que se hacen más prominentes con el transcurso del tiempo. 
Esto se debe a una distribución desigual de los osteoblastos a lo largo del borde de la 
sutura, con acúmulos de éstos en la punta de cada digitación. Cuanto más tiempo 
permanezca patente una sutura antes de su obliteración, mayor será el número de 
digitaciones. 
Existen pocos estudios que hagan referencia al cierre fisiológico de las suturas craneales 
(17,39,40,41). En edades tempranas las fibras de colágeno se distribuyen por igual a lo 
largo de las suturas. Con el tiempo, el número de fibroblastos dentro del tejido conectivo de 
la sutura disminuye y las fibras de colágeno se localizan espaciadas irregularmente. En las 
suturas faciales, que están abiertas hasta el final de la vida, la proporción de tejido 
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conectivo es muy escasa. Con los años aumenta el número y el volumen de los espacios de 
médula ósea en los huesos faciales. Finalmente se comunican entre si, incluso después de 
que haya tenido lugar la fusión ósea entre los dos extremos de la sutura. Persson y cols (41) 
observaron dos patrones estructurales diferentes dentro de la sutura. En uno las fibras de 
colágeno se sitúan perpendicularmente al margen de la sutura; en el otro las fibras tienden a 
ser paralelas. Describieron asimismo dos mecanismos diferentes de iniciarse el cierre de las 
suturas, tanto en conejos como en humanos. En un tipo, delicadas espículas de los bordes 
de sutura se extienden puenteando parcial o totalmente la brecha de sutura. El segundo tipo 
aparece casi exclusivamente en la sutura paladar media en el hombre. Masas calcificadas 
irregulares, acelulares, individuales o en agregados coalescentes se desarrollan en el seno 
del tejido conectivo sutural o apuestas a los extremos de las espículas óseas de los bordes 
de sutura, hasta unir los dos extremos de ésta. Sitsen (42) ha establecido que los puentes 
óseos iniciales se inician indistintamente desde la tabla interna o externa en las suturas 
frontal y lambdoidea. El inicio de la fusión en la sutura sagital puede aparecer en cualquier 
lugar de toda su extensión, sin que exista predilección por ningún punto para el inicio de la 
obliteración ósea. Aunque puede iniciarse indistintamente en la superficie ecto o 
endocraneal es más frecuente que ocurra a lo largo de ésta última. En las suturas 
frontonasal y frontomaxilar la fusión inicial acontece en la superficie interna (mucosa). En 
la sutura paladar media, la fusión se inicia en la porción posterior del paladar. 
Se ha encontrado en diversas suturas animales y humanas (sagital, lambdoidea, palatina 
media) un tipo particular de tejido cartilaginoso denominado cartílago secundario,  
asociado en condiciones normales a los huesos membranosos (por oposición a los huesos 
endocondrales) (13,22,42). En ratas, éste cartílago está involucrado en la osificación de la 
sutura frontal. Aunque se ha postulado como una causa de craneosinostosis en humanos, 
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rara vez se describe su presencia en las suturas extirpadas tras la cirugía de escafocefalia. 
Persson (41) y Albright y Byrd demostraron que el tejido cartilaginoso secundario no posee 
ningún papel en el cierre precoz de las suturas craneofaciales (43). Quizá la aparición de 
tejido cartilaginoso en las suturas (sobre todo lambdoideas) tenga que ver con la capacidad 
de soportar graves cargas durante la infancia debido a la posición de la cabeza, bien 
toleradas por el tejido cartilaginoso. Además los huesos membranosos (como parietales u 
occipitales) a diferencia de los endocondrales tienen un alto grado de vascularización y 
requieren una alta concentración de oxígeno, esencial para su crecimiento. En determinadas 
circunstancias, la aparición de periodos de hipoxia puede provocar el desarrollo de tejido 
cartilaginoso a partir de una diferenciación de las células mesenquimales hacia 
condroblastos. Dicho cartílago soportaría mejor la compresión y desplazamientos que el 
propio hueso. Posiblemente la combinación de movimientos fetales y la fricción 
intrauterina de los huesos parietales sobre la sutura sagital puede favorecer la formación de 
cartílago secundario en distintas circunstancias. 
Se han relacionado diversos factores con el cierre de la sutura: vasculares, hormonales, 
genéticos, mecánicos y locales (41). Aunque el más reportado es el estrés mecánico, 
probablemente intervienen varios factores. Estos se discutirán en el epígrafe “Patología de 
las suturas”. Pese a que tradicionalmente se había desestimado la influencia de factores 
genéticos en la aparición de las craneosinostosis aisladas (no sindrómicas), como la 
escafocefalia o la trigonocefalia (150, 152), estudios recientes han conseguido demostrar la 
existencia de algunas mutaciones genéticas en casos aislados de sinostosis precoz de la 
suturas sagital y metópica (148,149, 153). Entre 29 pacientes estudiados por Webber, sólo 
uno mostraba una mutación A315T en el FGFR2 (151). Desarrollaremos este punto en el 
epígrafe “Análisis genético de las craneosinostosis no sindrómicas”. 
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c.- Patología de las suturas 
Puesto que el cierre prematuro de una sutura es progresivo y se inicia en un punto 
determinado, es posible identificar diferentes zonas a lo largo de la misma. En el centro de 
la parte fusionada se objetiva una zona de obliteración ósea completa formada por hueso no 
lamelar a lo largo del espacio sutural. A medida que nos alejamos de éste punto se observan 
zonas de hueso no lamelar junto con porciones cartilaginosas de la sutura. Las zonas de no 
contacto óseo se caracterizan por presentar una banda prominente de tejido conectivo a 
través del espacio de la sutura. La sutura afectada tiene además una disposición anormal de 
las trabéculas óseas, y a diferencia de las normales que presentan bordes óseos en forma de 
diente de sierra, en el caso de las craneosinostosis éstos tienden a ser planos. 
El inicio del cierre de la sutura puede producirse en la superficie endo ó extracraneal, y 
en la sutura sagital puede comenzar en cualquier punto de la misma y progresar centrípeta o 
centrífugamente a lo largo de la sutura (figura 5. GRAFICOS). La longitud de la sutura que 
se encuentra cerrada aumenta con la edad a la que se remueve quirúrgicamente y en general 
existe un único punto de inicio de la sinostosis. Todos los estudios son coincidentes en éste 
sentido (15, 43) y únicamente Koskinen-Moffet y cols (15) encuentran el caso de un 
paciente intervenido quirúrgicamente mediante suturectomía en el que existían dos focos de 
sinostosis de la sutura sagital. El inicio en las suturas metópica y coronal es también único, 
pero a diferencia de la sagital, éste punto es fijo y se localiza en la porción inferior (unión 
fronto-nasal y pterion respectivamente) (figura 5. GRAFICOS) 
La craneosinostosis puede ser de inicio prenatal o postnatal y puede afectar a una, varias 
o todas las suturas. La deformidad craneal resultante dependerá del número y secuencia de 
suturas afectadas, momento del inicio e intensidad y velocidad del cierre. Cuanto más 
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precoz sea la aparición de la sinostosis, mayor el efecto sobre la forma del cráneo. Se han 
descrito una serie de pacientes con sinostosis múltiples tardías y progresivas (44, 45) 
Se desconoce el mecanismo definitivo involucrado en el cierre prematuro, patológico, 
de las suturas en las craneosinostosis no sindrómicas. En algunos casos (hipertiroidismo 
v.gr.) puede tratarse de la aceleración del proceso fisiológico. Pero ésta explicación no es 
válida en muchos otros casos como en los síndromes craneofaciales. En el síndrome de 
Apert las suturas sagital y metópica se encuentran ausentes ab initio mientras se produce 
una sinostosis muy precoz de las suturas de la base del cráneo. Al igual que en el proceso 
de cierre que acontece en condiciones normales se piensa que el efecto de fuerzas 
mecánicas es un factor frecuentemente involucrado en la aparición de una craneosinostosis. 
Sin embargo no siempre es posible recabar un antecedente de compresión intraútero, o si 
existe afecta de modo distinto al producto de gestaciones múltiples (Figura 6. GRAFICOS) 
y en general se acepta que la etiología de las craneosinostosis es heterogénea y diversa.  
Ëngstrom y cols (47) cultivaron in vitro células procedentes de una sutura sagital 
sinostótica, de suturas normales y del cráneo sano en neonatos. La mayor parte de ellas  
mostraban una elevada actividad de la fosfatasa alcalina indicando un linaje osteoblástico. 
La vida media de las células procedentes de la sutura sinostótica era muy superior a de las 
que procedían de un territorio normal. Diversos autores han sugerido que el desarrollo y 
mantenimiento de la permeabilidad sutural podrían estar relacionados con la muerte celular 
programada (48,49).  La apoptosis celular sería parte del desarrollo sutural normal, un 
balance entre el proceso de formación y de reabsorción ósea. El fracaso de la apoptosis 
celular en determinadas circunstancias sería el responsable del retraso en el cierre de una 
sutura o de la sinostosis prematura de la misma. Por otra parte se desconoce si las células 
osteogénicas responsables de la osificación de la sutura migran al interior de la sutura desde 
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la médula ósea de los huesos adyacentes de la bóveda craneal o si se desarrollan 
inicialmente en los bordes de la sutura (frente osteogénico). En el primer supuesto 
diferentes factores desencadenantes del proceso de migración podrían ser responsables del 
inicio del cierre de la sutura. 
En general, desde el punto de vista etiopatogénico, podemos considerar dos tipos de 
craneosinostosis aisladas o no sindrómicas: primarias y secundarias. Las primeras serían 
aquellas en las que no se encuentra un factor etiológico responsable. Se han propuesto 
distintos mecanismos para explicar su desarrollo. Moss (50) consideró que una anomalía 
primaria en la base del cráneo produciría de forma secundaria una alteración en la 
transmisión de las fuerzas motivadas por el encéfalo en crecimiento a la bóveda craneal a 
través de las bandas durales, dando lugar así a la aparición de una craneosinostosis. Para 
Parker y Powers, diversas alteraciones mesenquimales en el desarrollo embrionario darían 
lugar a anomalías tanto de la base como de la bóveda craneal. 
Entre las secundarias se han descrito numerosos factores que se asocian a la aparición 
de una craneosinostosis. Como se ha dicho con anterioridad, en la mayor parte de los casos 
las craneosinostosis no sindrómicas tienen un origen heterogéneo tanto desde el punto de 
vista etiológico como fisiopatológico. Así, se han identificado: 
A. Causas prenatales 
a. Anomalías genéticas: se han descrito múltiples anomalías genéticas 
asociadas a la aparición de una craneosinostosis. Se trata en general de 
ganancias o pérdidas de material cromosómico en forma de duplicaciones o 
delecciones que afectan a cualquiera de las 23 parejas de cromosomas, 
incluidos los sexuales, aunque no se han asociado al cromosoma Y.  En 
algunas anomalías la craneosinostosis es un hecho constante [e.g. dup (3q), 
 Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 
64 
del 7(p)] mientras que en otras es una asociación posible pero infrecuente 
[e.g.  dup(5p), del (6)(q22.2q23.1), del (8q), dup (15q)]. Una exhaustiva 
revisión de la literatura ha mostrado trece (13) aberraciones cromosómicas 
descritas en dos o más pacientes afectados por una craneosinostosis simple 
Junto a regiones conocidas por estar relacionadas con genes involucrados en 
la aparición de craneosinostosis, como una duplicación 5p35 (MSX2) o una 
delección 7p21 (TWIST1) (191, 308, 309), se han descrito regiones 
cromosómicas involucradas en el desarrollo de la bóveda craneal, inclyendo 
TGFB2 (1q41), FGF2 (4q26), IGF2R (6q26), IGFBP1/IGFBP3 (7p13) e 
IGF1R (307).  IGF1R, localizado en el gen 15q26.3 es un receptor del factor 
del crecimiento tirosín quinasa, con una clara homología con el receptor de 
insulina (INSR). Sirve como receptor tanto para IGF-1 como para IGF-II. 
IGF-I e IGF-II se expresan en las suturas craneales en desarrollo, donde 
regulan el crecimiento óseo e incrementan la expresión en respuesta a 
fuerzas tensiles de tracción (313, 314, 315). En un modelo in vitro de sutura 
explantada en ratones, se ha demostrado que un aporte exógeno de IGF-I 
incrementaba la expresión de osteocalcina, osteoponina, fosfatasa alcalina y 
colágeno tipo I (316). Además, ante aumentos en sangre de tiroxina (estados 
hipertiroideos), una causa reconocida de craneosinostosis secundaria 
postnatal en seres humanos, se produce un aumento de la expresión de IGF-I 
en la sutura sagital (317). Probablemente, una ganancia de función en 
IGF1R como ocurre en trisomías/tetrasomías que afectan a IGF1R podría 
estar implicada en la aparición de craneosinostosis no sindrómicas por un 
mecanismo de proliferación, anti-apoptosis, y estimulación de la 
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osteogénesis (148). Se han descrito trisomías y tetrasomías del cromosoma 
15q25-qter (la región donde se encuentra incluído el locus IGF1R) en 
pacientes con craneosinostosis sagital, metópica y multisutural (307), lo que 
indicaría un papel potencial de IGF1R en la fusión prematura de las suturas. 
Se ha descrito también un exceso de crecimiento ponderoestatural postnatal 
en pacientes que tienen una copia extra del gen de IGF1R (311), mientras 
que se conoce un retraso en el crecimiento cuando los pacientes presentan 
una monosomía 15q26 (pérdida de función del locus IGF1R) (312). Ambos 
datos serían consistentes con la teoría de un efecto dosis dependiente de este 
gen regulador (estimulador) del crecimiento. 
b. Herencia familiar: aunque la mayor parte de las craneosinostosis múltiples 
son esporádicas, se han descrito hasta un 8% de casos de agregación 
familiar, más frecuente en la escafocefalia, y que siguen generalmente un 
patrón autonómico dominante con penetrancia y expresividad variable (59).  
- El estudio de Lajeunie (59) sobre la incidencia de craneosinostosis 
en gemelos, muestra que en gemelos monozigotos la concordancia 
de la enfermedad (es decir, casos en que los dos hermanos 
estuvieran afectados) era sólo del 30%, lo que deja un amplio lugar 
a los factores medioambientales como etiología de las 
craneosinostosis aisladas (no sindrómicas). Sin embargo, esta 
concordancia era mayor que en gemelos dizigotos, lo que permite 
deducir que existe un factor genético subyacente. Probablemente, 
la craneosinostosis simple es una enfermedad poligénica (múltiples 
genes con baja penetrancia) que se ve influida en su aparición por 
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la presencia de factores medioambientales que afectan al fenotipo 
final (59). Más adelante se revisan en profundidad los posibles 
genes involucrados y los mecanismos moleculares que podrían 
estar implicados en la aparición de una craneosinostosis no 
sindrómica. 
c. Teratógenos: difenilhidantoínas; valproico (285); retinoides; metotrexate; 
fluconazol; ciclofosfamida; oximetazolina (?). Otras causas ambientales que 
se han relacionado con la aparición de craneosinostosis simples son el hábito 
tabáquico materno (282, 284), la profesión de los progenitores, (283) o el 
hecho de la madre viva a gran altitud (282) 
d. Constricción de la cabeza fetal:  Graham y colaboradores sugirieron que la 
restricción intrauterina de la cabeza fetal podría ser una causa de sinostosis 
sagital precoz (15, 280, 281). En este contexto, la aparición de gestaciones 
múltiples, bandas amnióticas (286), alteraciones en la anatomía uterina 
(útero bicorne, miomas uterinos…), prolongación de periodo expulsivo 
durante el parto,... serían factores que podrían relacionarse con la aparición 
esporádica de algunas craneosinostosis simples. Algunos estudios realizados 
en animales apoyan esta idea, y podría deberse a un incremento en la 
expresión de TGFβ en las suturas afectadas (15) 
e. Disminución del movimiento fetal: malformaciones fetales; malformaciones 
del SNC, abuso de sustancias tóxicas por la madre durante el embarazo. 
f. Ausencia de expansión encefálica fetal: malformaciones del SNC 
(holoprosencefalia, encefalocele, microcefalia),  
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g. Alteraciones en la dinámica del LCR fetal: mielomeningocele; derivación 
ventriculoperitoneal. 
h. Otras: infecciones; traumatismos; tumores congénitos. 
B. Causas perinatales 
Se ha descrito un solo caso en la literatura en la edad pediátrica de sinostosis sagital 
precoz asociada a un meningioma de la fosa craneal anterior. La hiperostosis 
asociada al tumor y las anomalías en la lámina cribosa del etmoides se han 
propuesto como factores etiopatogénicos relacionados (51). 
C. Causas postnatales 
a. Trastornos metabólicos: hipertiroidismo; avitaminosis D; osteodistrofia; 
hipofosfatemia 
b. Mucopolisacaridosis: síndrome de Hurler; síndrome de Morquio; déficit de 
β-glucuronidasa; mucolipidosis III; déficit de α-D-manosidasa. 
c. Trastornos hematológicos: talasemia; anemia de células falciformes; 
policitemis vera; ictericia hemolítica congénita. 
d. Yatrogenia: hidrocefalia y shunt. 
 
d.- Mecanismos moleculares implicados en el desarrollo de las suturas y la bóveda 
craneal. Relación con las craneosinostosis. 
En condiciones normales el cierre de las suturas craneales se produce de forma 
sincronizada en el periodo postnatal, permitiendo que el cráneo (la bóveda y la base) 
alcance su tamaño normal y que el cerebro y su continente, el cráneo, posean una relación 
adecuada. En las craneosinostosis, la fusión precoz de los huesos del cráneo produce una 
restricción en determinadas regiones, produciendo un crecimiento desmesurado y anómalo 
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en el resto, lo que da lugar a las deformidades secundarias acompañantes de las 
craneosinostosis. 
Entre las causas de la aparición de una craneosinostosis se han identificado la alteración 
de determinados genes que codifican los homeobox que contienen los factores de 
transcripción MSX-2, TWIST y FGFR1, -2 y -3 (67, 81, 83, 149). Las mutaciones en MSX-2 
y FGFR-1, FGFR-2 y FGFR3 producen una ganancia de función de genes por mecanismos 
tanto ligando dependientes, como independientes (156, 158).  Las mutaciones encontradas 
en el gen TWIST producen una craneosinostosis probablemente por una pérdida de la 
función TWIST (157). Tanto MSX-2, como TWIST y los FRFRs, se expresan en múltiples 
localizaciones durante el desarrollo embrionario. Sin embargo no se conoce demasiado 
sobre su función en el desarrollo de la bóveda craneal y las suturas. Algunos estudios de 
análisis de hibridación in situ, así como de sistemas de cultivo in vitro, han permitido 
conocer algo más sobre los tejidos y las células donde se expresan estos genes, y sobre la 
presencia e interacción entre los diversos tejidos y moléculas (149). De esta forma, y con el 
empleo de marcadores específicos de las células precursoras de osteoblastos,  se ha podido 
demostrar que los genes que causan una craneosinostosis se expresan de una manera única 
espacio-temporal (149). 
El hueso de la bóveda craneal (frontales, parietales e interparietales) se forma como 
hemos visto mediante osificación intramembranosa, un proceso en el cual los osteoblastos 
se diferencian directamente desde células precursoras mesenquimales. El estudio de dos de 
los marcadores osteoblásticos, Runx-2 y BSP, en el modelo murino permite conocer parte 
del proceso de osificación y desarrollo suturario. Runx-2 (también llamado Cbfa1, o factor 
alfa 1 de unión nuclear) es un factor de transcripción que regula la diferenciación de los 
osteoblastos. Se une a promotores de diversos genes  que codifican proteínas osteoblásticas, 
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incluyendo la osteocalcina. Runx-2 se expresa por los osteoblastos y se cree que es un 
marcador precoz de diferenciación osteoblástica. Se detecta inicialmente en la región de los 
cartílagos temporales, en el mesénquima craneal, ínfero-lateralmente al cerebro en 
desarrollo (149). Desde estos centros de osificación de los huesos frontales y parietales, la 
expresión se extiende rápidamente hacia el ápex del cráneo, de modo que los frentes 
osteogénicos de ambos lados del cráneo, se aproximan hasta formar una sutura consistente 
en dos frentes osteogénicos con un mesénquima intermedio (figura 7. GRAFICOS). 
Bsp (bone sialoprotein o sialoproteína ósea) es una proteína de la matriz extracelular 
producida por osteoblastos. Se cree que juega un factor primordial en la mineralización del 
hueso. La transcripción más precoz de Bsp se localiza inmediatamente posterior a Runx-2, y 
en una localización muy similar a ésta última, lateralmente a los cartílagos temporales, en 
una banda medial y superior a las vesículas ópticas, con extensión posterior hacia el 
occipital (159, 160). Bsp se expresa en todos los huesos de la bóveda, principalmente en la 
porción externa de los mismos (149). Por el contrario, los osteoclastos se localizan 
únicamente en la porción endocraneal (160).  Por lo tanto, podemos definir que la bóveda 
craneal se expande como consecuencia de un delicado equilibrio entre aposición y 
resorción ósea, que mantiene el grosor y la forma. En estadios más tardíos (E17 
embrionario), tanto Runx-2 como Bsp se restringen a áreas de alta actividad osteogénica, 
fundamentalmente los extremos óseos en las suturas. Podemos considerar que Runx-2 es un 
marcador osteoblástico precoz (expresado por preosteoblastos y osteoblastos maduros), 
mientras que Bsp sería un marcador de osteoblastos tardío, visible sólo en células próximas 
a la superficie externa del hueso. 
Respecto a los factores de señalización FGFR1, FGFR2, y FGFR3, y los TWIST y 
MSX-2, se han identificado diferentes patrones de expresión sobrepuestos. Excepto para las 
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isoformas Fgfr1b y Fgfr3b, todos los Fgfr se expresan en los frentes osteogénicos de las 
suturas de los huesos de la bóveda. Las proteínas de transcripción del Fgfr2c se expresan 
con particular intensidad. Fgfr3b y Fgfr3c se encuentran fundamentalmente en el cartílago, 
mientras que las transcripciones de Fgfr2b se detectan en el periostio y pericondrio. En 
contraste con la expresión de receptores, el mRNA del Fgfr2 se localiza en el mesénquima 
intersutural, entre los huesos de la bóveda, aunque también (débilmente) en éstos últimos y 
en las meninges subyacentes (160). Msx-2 se expresa en el mesénquima suturario y en la 
duramadre subyacente (figura 7. GRAFICOS) 
Precozmente en el desarrollo de la cabeza en el embrión (estadios E10-11)  TWIST se 
expresa intensa y extensamente en el mesénquima del primer y segundo arcos branquiales, 
y en el mesénquima craneal, justo bajo el epitelio. Más tardíamente (estadios E15) la 
expresión es más recortada y se localiza fundamentalmente en el mesénquima 
intersuturario, entre los frentes osteogénicos. TWIST se expresa por células 
osteoprogenitoras en los bordes óseos suturarios, pero no por preosteoblastos.  Por tanto, se 
puede decir que a medida que los osteoblastos se diferencian desde células mesenquimales 
a células osteoprogenitoras, de estas a  preosteoblastos y finalmente a osteoblastos 
maduros, su perfil de expresión genética varía. Inicialmente expresarían TWIST y Msx-2, y 
posteriormente Fgfr2 y Msx-2. 
Estudios in vitro han demostrado que las mutaciones en los genes de los receptores de 
FGF están implicados en la aparición de las craneosinostosis (161). Estas  mutaciones 
inducirían la expresión del gen de Msx-1 en el tejido suturario, mientras que BMP4 
induciría tanto la expresión de Msx-1 como de Msx-2. Además, BMP2 induciría la 
expresión del mRNA de Msx-2 (149). A su vez, FGF2 podría inducir la activación del 
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mRNA de TWIST (162). Todos estos serían factores implicados en la osteogénesis precoz a 
nivel de la sutura.  
BASES MOLECULARES DE LA CRANEOSINOSTOSIS: En las craneosinostosis 
aisladas, no sindrómicas, junto a una serie de suturas permeables se produce el cierre 
prematuro de tan sólo una de ellas. Esto hace suponer la existencia de una alteración 
somática local que subyacería bajo estos fenotipos, posiblemente estimulada por la 
expresión alterada y anómala de los genes involucrados en la señal osteogénica. Este hecho 
es particularmente evidente en las craneosinostosis monosuturales, donde una 
malformación craneal local afecta a una única sutura en organismos (pacientes) con un 
desarrollo, por otra parte, normal. Los datos de la literatura permiten soportar la existencia 
de diferencias locales en la actividad de la red celular que actúa durante el proceso de 
osteogénesis, como resultado de una expresión genética diferente entre los tejidos 
“normales” respecto a los “patológicos” de la bóveda craneal de los pacientes con 
craneosinostosis aisladas (234, 235, 236). Sin embargo, hasta la fecha no se ha conseguido 
aclarar la patogénesis del mecanismo molecular que subyace en la regulación local de la 
osificación endomembranosa de los huesos de la bóveda craneal.    
El estudio de los patrones de expresión genética no sólo proporciona información del 
estadio en el cual se expresan estos genes (cuyas alteraciones son causantes de las 
craneosinostosis) durante la diferenciación osteoblástica y el desarrollo de la sutura, sino 
que permite también hipotetizar sobre como interaccionan estos genes entre sí.  Para ello se 
han desarrollado modelos in vitro (cultivos osteoblásticos murinos y en gérmenes dentarios 
en desarrollo) que intentan identificar mediadores diana de las BMPs y los FGFs (149, 162, 
163). Conocemos que en estadios tardíos embrionarios (E15), BMP-2 y BMP-4 inducirían 
la sobre-expresión de Msx-2, mientras que FGF2 lo haría con Twist (164). 
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A) FGFRs: se han descrito mutaciones en FGFR1, FGFR2 y FGFR3  como 
causantes de craneosinostosis, tanto sindrómicas como aisladas. La mayor parte 
de ellas son mutaciones sin sentido, con un pequeño grupo de inserciones y 
delecciones (165). Es interesante comprobar como la misma mutación en genes 
diferentes puede producir fenotipos similares. Por ejemplo, la sustitución de 
una Pro por una Arg (Pro → Arg) en la región de ligando entre el segundo y el 
tercer bucle inmuglobulina-like puede causar un síndrome de Pfeiffer en 
FGFR1, un síndrome de Apert en FGFR2 y una craneosinostosis de Muenke en 
FGFR3. Aún más, el mismo síndrome se puede producir por mutaciones en 
diferentes genes, como por ejemplo en el síndrome de Pfeiffer, que puede ser 
debido a mutaciones tanto en FGFR1 como FGFR2. Existe suficiente evidencia 
sobre el hecho de que las mutaciones en los genes FGFR producen 
craneosinostosis por una activación de dichos receptores que son 
independientes del ligando (166, 167). La aparición de una mutación en los 
receptores de FGF (FGFR) podría producir una reducción en la disociación del 
ligando, una alteración en las uniones covalentes entre ellos y de los enlaces de 
hidrógeno transmembrana, una afinidad elevada por los ligandos FGF, que 
conducirían a una expresión ectópica de FGFR2b, y un incremento de la 
diferenciación celular en la bóveda craneal y finalmente de la formación de 
matriz ósea (168,169). Además, las líneas celulares osteoblásticas con las 
mutaciones de Apert o Crouzon muestran una inhibición de la diferenciación 
celular y una inducción excesiva de apoptosis (170). 
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Se han desarrollado diferentes modelos murinos con alteración de los FGFR. 
La anulación del gen de FGFR1, así como la delección del tercer bucle  
inmunoglobulina-like del FGFR2 no han sido útiles, debido a que se producía la 
muerte precoz de los individuos antes de la aparición del desarrollo esquelético 
(171, 172). Sin embargo, los ratones portadores de la mutación del síndrome de 
Pfeiffer (Pro250Arg) en FGFR1 muestran fusión prematura de las suturas de la 
bóveda craneal (173). Recientemente, ratones modificados portadores de una 
pérdida parcial en FGFR2c, muestran una craneosinostosis coronal (174). 
Sorprendentemente, estos ratones exhiben unas órbitas planas, aparentemente 
originadas por un cierre precoz de suturas diferentes a las de la bóveda, sobre 
todo de los huesos maxilar, cigomático y temporal. Aparentemente, este 
fenotipo parecería estar en contradicción con las mutaciones encontradas en los 
pacientes con craneosinostosis sindrómicas, donde existiría una ganancia de 
función. Sin embargo, la pérdida parcial de FGFR2c confiere una ganancia de 
función en la zona de empalme (splice) alternativo del receptor FGFR2b. Esta 
sobre-regulación de FGFR2b en las suturas produciría un fenotipo de 
craneosinostosis. Esta es la teoría de Oldridge que demostró una expresión 
ectópica de FGFR2b en líneas celulares fibroblásticas en un paciente con una 
mutación en el bucle inmunoglobulina-like IIIc de FGFR2 (175). 
B) Msx-2: al igual que las mutaciones FGFR, las mutaciones en el gen de MSX2 
parecen producir una craneosinostosis por ganancia de función. La 
craneosinostosis tipo Boston, observada en una única familia se produce por 
una sustitución Pro148His en el gen MSX2. Esta mutación facilita una unión 
más potente del DNA, con una reducción de la capacidad de disociación del 
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ligando, lo que tiene lugar sin alterar la especificidad de la diana (177).  Los 
ratones transgénicos deficientes en Msx-2 exhiben defectos de proliferación de 
los osteoprogenitores en la bóveda craneal, y tienen por tanto defectos en la 
osificación del cráneo y forámenes parietales persistentes. Este fenotipo 
recuerda al de haplo-insuficiencia MSX2 del humano, que produce defectos 
parietales (foramen interparietal persistente) (178, 157). Los ratones 
transgénicos que sobre-expresan la mutación MSX2 parecen tener diferentes 
fenotipos dependiendo de cual sea el promotor utilizado. Una cadena exhibe  
formación de hueso precoz y cierre prematuro de las suturas (179), mientras 
otra muestra defectos craneofaciales, incluyendo una aplasia del hueso parietal 
(180). Se ha propuesto que estas diferencias son dependientes de la dosis de 
MSX2, de forma que elevaciones moderadas de MSX2 causarían un aumento de 
la formación de hueso en la bóveda craneal (157, 179).  Recientemente, ratones 
transgénicos con sobre-expresión de Msx2 han mostrado un aumento de los 
precursores osteogénicos en el frente osteogénico de la sutura (179); por tanto, 
parece que el crecimiento óseo precoz fuera debido a un aumento en el pool de 
osteoblastos potenciales que conducirían finalmente a un aumento en la 
osteogénesis. 
C) Twist: las mutaciones en TWIST producen el síndrome de Saethre-Chotzen, que 
se caracteriza por craneosinostosis y anomalías (fusiones y desviaciones) en los 
miembros. A diferencia de las mutaciones de FGFR o MSX2, en este caso 
existen extensas delecciones o mutaciones sin sentido. Esto, unido al hecho de 
que los ratones heterocigotos para Twist exhiben fenotipos particulares en 
cráneo y extremidades, similares a los individuos con Saethre-Chotzen, indica 
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que éste último síndrome está producido por una disminución de la función de 
TWIST. 
Se piensa que Drosophila Twist es el regulador superior de DFR1, un 
receptor homólogo de Drosophila FGF-R (176). En modelos heterocigotos para 
TWIST se ha encontrado que la proteína FGFR2 se distribuía anómalamente en 
una localización ectópica en la región central del mesénquima de la sutura en 
formación. El mRNA de Fgfr2c se expresa intensamente en condiciones 
normales por osteoblastos en diferenciación en el frente osteogénico de la 
sutura, y en mucha menor cantidad en el mesénquima central. Es interesante 
resaltar que ahí es donde se expresa normalmente el mRNA de Twist. Parecería 
por tanto que a medida que los niveles de Twist descienden, se altera la 
distribución de FGFR (149). Con todo ello, parece razonable proponer que 
tanto FGFR como TWIST forman parte del mismo proceso. Puesto que la 
adición exógena de FGF2 induce la expresión de TWIST, podría decirse que la 
señal/regulación de FGF actúa tanto en sentido ascendente como descendente 
de la vía de TWIST. 
D) LIM-LMP: la proteína de mineralización LIM (LMP) es una molécula de 
reciente caracterización involucrada en el programa de diferenciación 
osteoblástica (237, 238). LMP se describió y clonó originalmente a partir de 
osteoblastos de la calvaria en múridos estimulados con glucocorticoides. Se 
trata de una mólecula capaz de inducir la activación de la vía de señalización de 
las BMP (237, 239, 240). LMP está codificada por los dominios PDZ y LIM del 
gen 7 (PDLIM7, GeneBank Accession NM_203352), que se encuentra en 
diversas especies de vertebrados (237). En el ser humano se transcriben tres 
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dominios diferentes a partir del gen de codificación LMP, a saber: LMP1, que 
es la de mayor longitud de transcripción y codifica la isoforma de la proteína en 
toda su longitud incluyendo los dominios conservados de PDZ y LIM además 
de una región no conservada, y que posee una más que demostrada capacidad 
osteogénica; LMP2, que carece de aproximadamente 100 nucleótidos dentro de 
la región no conservada, y que no induce la formación de hueso; y finalmente la 
isoforma LMP3, que es el resultado de un complejo proceso de transformación 
post-transcripcional que produce un péptido más pequeño, carece de todos los 
dominios de LIM y mantiene una secuencia no conservada menor (240, 241, 
242). A pesar de la falta de casi dos tercios de la longitud total de la isoforma 
LMP3, esta mantiene propiedades osteogénicas (242). De hecho, se ha 
demostrado que LMP3 es capaz de inducir diferenciación osteogénica y 
formación de hueso nodular en cultivos de preosteoblastos, células madre 
mesenquimales y fibroblastos (238, 243, 244, 245). Hasta la fecha ha 
conseguido demostrarse la expresión de LMP en el ser humano en tejidos de la 
cresta ilícaca del hueso, en células de la pulpa dentaria, en células epiteliales 
alveolares del pulmón y en las suturas de la bóveda craneal (246, 247, 248, 
249). La señalización mediada por LMP involucra la actividad transcripcional 
de moléculas osteo-específicas cuyo papel en la patogénesis de las 
craneosinostosis está sobradamente demostrado. En un elegante estudio de 
Watanzzi y cols. (249) se ha demostrado la presencia de células madre 
mesenquimales en la bóveda craneal, y que estas desarrollan una difereciación 
hacia osteoblastos y hacia la formación de hueso en las suturas por la mediación 
de LMP. La expresión de LMP también se veía aumentada en la región de las 
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suturas sinostóticas respecto a las permeables no patológicas. Cuando se inhibía 
LMP mediante sondas de mRNA específicas (249), disminuía a la vez la 
transcripción de factores osteoespecíficos. Aún más interesante: en cultivos de 
células mesenquimales procedentes de suturas patológicas, la inhibición de 
LMP conseguía restaurar un fenotipo fisiológico, disminuyendo la inducción 
osteogénica y la mineralización de la matriz extracelular. Diferentes estudios 
(249, 250, 251) indican que las células mesenquimales provenientes de los 
bordes suturarios exhiben un fenotipo osteoblástico, pues expresan moléculas 
como el colágeno tipo I, la osteonectina, sialoproteína ósea y osteocalcina, 
junto con fosfatas alcalina. Estas células están sometidas a una disminución de 
los índices de proliferación que es edad dependiente. Esto explica la razón de la 
alta prevalencia de craneolacunias en pacientes intervenidos a partir del año de 
edad cuando se dejan defectos craneales amplios. 
El efecto de la inhibición de LMP es también evidente en la expresión de 
factores de transcripción ósteo-específicos que se reconocen como dianas  de 
LMP. La expresión de RUNX2 disminuye de forma precoz tras la silenciación 
(inhibición) de LMP. De forma más tardía ocurre lo mismo con OSX. RUNX2 
representa a los factores de transcripción cascada abajo (downstream) para las 
principales vías de activación osteogénica y de diferenciación de las células 
mesenquimales (252, 253, 254). OSX es un factor de transcripción esencial 
para la diferenciación de los osteoblastos y la homeostasis ósea, y uno de las  
dianas en la cascada de LMP (252). Se supone que LMP es capaz de iniciar y 
desencadenar una amplia cascada osteogénica principalmente a través de 
reacciones proteína-proteína intracelulares que finalmente resultaría en la 
 Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 
78 
activación de RUNX2 y OSX (255). Parece demostrado que  las isoformas 
LMP1 y LMP3 inducen la diferenciación osteogénica de las células madre 
mesenquimales de la matriz estromal, fibroblastos, y pre-osteoblastos a través 
de la activación transcripcional de la familia de las BMP (fundamentalmente 
BMP-2, BMP4 y BMP7) y de la proteína TGFβ1 (243, 255, 256). Algunas 
evidencias recientes parecen implicar también a LMP1 en la regulación de la 
proliferación de las células mesodérmicas  embrionarias (257). 
BMP2 se encuentra entre los genes que se expresan diferencialmente en los 
tejidos de la sutura sinostótica en comparación con las células de las suturas 
permeables de la bóveda normal. Se encuentra involucrada en el desarrollo 
craneal mediante la regulación de la proliferación, diferenciación y apoptosis de 
los osteoblastos de la bóveda ccraneal humana. Podrían encontrarse una 
activación de las señales BMP-dependientes en las células de las suturas 
fusionadas. Además, parece que los factores de transcripción osteoespecíficos 
OSX y RUNX2 son dianas directas de LMP en las células madres 
mesenquimales de la bóveda craneal. La actividad de RUNX2 es necesaria para 
un correcto desarrollo de la función osteogénica de las células mesenquimales, 
y regula además la expresión del gen asociado a las craneosinostosis NELL1, 
durante el desarrollo craneofacial (258, 259, 260). 
La isoforma LMP3, si bien está menos expresada en las células madre 
mesenquimales de la sutura, muestra una mayor propiedad de diferenciación en 
las suturas patológicamente cerradas, lo que permitiría inferir que LMP3 estaría 
específicamente involucrada en el proceso de cierre de las suturas (249). Podría 
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estar también implicada en la diferenciacón de los progenitores pre-
osteoblásticos de la bóveda hacia osteoblastos, e inducir por tanto la síntesis de 
la matriz extracelular durante la morfogénesis y patogénesis de las suturas 
(262). 
Tomando todos estos datos en cuenta podría afirmarse que LMP se 
encuentra íntimamente involucrado en los mecanismo moleculares que actúan 
sobre la morfogénesis de las suturas y la aparición de craneosinostosis aisladas 
no sindrómicas. Hasta la fecha no se ha asociado ninguna enfermedad ósea 
genética a alteraciones del gen de LMP, aunque se encuentra implicada en los 
mecanismos de señalización intracelular que se desarrollan durante el proceso 
osteogénico. Las mutaciones en las moléculas de señalización BMP, que son las 
dianas más reconocibles de LMP, están involucradas en diferentes fenotipos 
esqueléticos (253). Aunque se reconoce una interacción molecular intrincada 
entre FGF-, BMP-, y TGF- y las vías de señalización relacionadas con WNT, 
hasta la fecha no han podido demostrarse interacciones directas entre LMP y 
los genes asociados a las craneosinostosis sindrómicas como FGFRs, y 
TWIST1 (243). 
 
e.- Análisis genético de las craneosinostosis no sindrómicas 
Las craneosinostosis no sindrómicas son un grupo de enfermedades clínica y 
genéticamente heterogéneas, de causa habitualmente multifactorial. Se piensa que cada 
craneosinostosis que afecta a una sutura (por ejemplo la escafocefalia o la plagiocefalia) es 
un enfermedad diferente. Se postula que las craneosinostosis no sindrómicas tienen un 
fuerte componente genético, con interacciones entre genes y factores ambientales que aún 
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se desconocen. Hasta la fecha se han descrito raras mutaciones en casos aislados de 
craneosinostosis no sindrómicas en genes de FGFR2, TWIST1, FREM1, LRIT3, EFNA4 y 
duplicaciones de RUNX2 (150, 154, 288, 289, 290, 291, 292, 293).  
Un reciente estudio de asociación genómica entre familiares y pacientes de 
escafocefalia ha encontrado una fuerte asociación entre la aparición de la sinostosis sagital 
precoz y dos regiones próximas a los genes que codifican las proteínas BMP2 y BBS9 (una 
región de 120-kb próxima a BMP2 circundada por rs1884302  y rs6140226 y otra región 
dentro de BBS9 entre rs10262453 y rs17724206) (294).  El locus en el cromosoma 20 se 
localiza en la vecindad de BMP2, que juega un papel en el desarrollo del esqueleto. BMP2 
es un miembro de la superfamilia de los TGFβ, que activan SMAD1, SMAD5 y SMAD8, y 
junto a otros factores de transcripción osteogénica, tales como RUNX2, regula finalmente 
el desarrollo y maduración de los osteoblastos (295). Un estudio describió que la pérdida de 
función de BMP2 con la mutación Ser37Ala se asociaba a osteoporosis (296). De esta 
forma, puede especularse que la ganancia de función en BMP2 podría provocar una 
osificación acelerada, y finalmente una craneosinostosis (295). El otro locus asociado con 
la escafocefalia en éste estudio está en el cromosoma 7p14, en el intrón de la región BBS9. 
BBS9 es un componente del complejo multiproteina BBSoma, que juega un papel 
fundamental en el transporte intraflagelar y en el movimiento de partículas dentro y fuera 
de los cilios. BBS surge de defectos de los cilios primarios que funcionan como una 
plataforma para muchos eventos de señalización fundamentales que incluyen al menos a 
PDFGR-α, hedgehog, EGF y el receptor 5-HT6 de la serotonina (297, 298, 299, 300). 
Aunque BBS no se asocia a fenotipos suturales, sí lo hace con un fenotipo esquelético 
(polidactilia) y con anomalías orofaciales (301). Debe destacarse que una señalización 
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aberrante de PDGFR-α y EGF o hedgehog está implicada en el desarrollo craneofacial 
(297, 298, 299, 300). Además se ha demostrado que la señalización por FGF regula la 
longitud de los cilios y su función durante el desarrollo de alguno vertebrados marinos 
inferiores (302, 303, 304, 305, 306). Por tanto es factible creer que las mutaciones en los 
genes FGFR causantes de craneosinostosis por ganancia de función tengan también 
relación con una señalización aberrante o un ensamblaje anómalo ciliar. Aún no se ha 
demostrado que las mutaciones ganantes de función –o sobre-expersión- de BSS9 influya 
en la fusión de las suturas, sin embargo estos hallazgos permiten prever una relación directa 
(295). 
Aunque se han identificado anomalías asociadas entre pacientes con craneosinostosis 
simples, tales como aumento de la presión intracraneal, dificultades de aprendizaje (en la 
escafocefalia) (287), estrabismo y ambliopía (plagiocefalias) o malformación de Chiari 
(trigonocefalia, escafocefalia), estas asociaciones no tienen a fecha de hoy una clara 
explicación de causa genética, y podrían deberse a fenómenos secundarios tras el cierre de 
una sutura craneal. La dificultad para conocer las bases genéticas de las craneosinostosis 
simples puede explicarse por la baja incidencia de la enfermedad, porque la mayor parte de 
estos pacientes no se someten a un estudio clínico y genético exhaustivo, y sobre todo, 
porque a menudo existe un solapamiento clínico entre pacientes con craneosinostosis no 
sindrómicas y las formas más leves de Crouzon, Saethre-Chotzen o Muenke.  
En el caso de las craneosinostosis sindrómicas se conocen con propiedad las 
alteraciones genéticas implicadas, y se han descrito hasta la fecha más de 180 síndromes 
que manifiestan una craneosinostosis en su espectro clínico. Aproximadamente la mitad de 
ellas siguen un patrón Mendeliano de herencia (181, 182, 183). Se han descrito mutaciones 
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en FGFR1, FGFR2 y FGFR3 en pacientes con síndrome de Crouzon, Jackson-Weiss, 
Pfeiffer, Apert y Beare-Stevenson  En pacientes con diagnóstico de Crouzon, Pfeiffer y 
Jackson-Weiss se han identificado incluso mutaciones idénticas en FGFR2 (v. gr. C278F, 
G298P y C342T), lo que indicaría que estas entidades podrían formar parte de un mismo 
trastorno genético con diferentes modificadores ambientales o genéticos (184, 185, 186). La 
misma mutación FGFR2 está descrita en pacientes no relacionados con síndrome de 
Pfeiffer y de Apert (187). Se da incluso la posibilidad de que diferentes mutaciones en los 
genes de FGFR1 y FGFR2 den lugar un mismo síndrome de Pfeiffer (188, 189). Todo ello 
nos indica un solapamiento clínico y genético de estas enfermedades, que responden a 
procesos etiopatogénicos similares que pueden desencadenarse por la activación de 
diferentes vías. La mayor parte de los síndromes de Saethre-Chotzen se deben a mutaciones 
del TWIST (188, 189, 190, 191) , mientras la craneosinostosis tipo Boston se debe a la 
mutación P148H en el gen MSX-2 (192). 
Un estudio detenido de los pacientes con craneosinostosis no sindrómicas podría 
identificar un subtipo de casos con anomalías asociadas o con retraso psicomotor que 
pudieran corresponder a síndromes diferentes y no pudieran encajarse dentro de una 
craneosinostosis simple (151). Debe tenerse en cuenta que algunos síndromes atípicos o de 
expresión fenotípica leve (especialmente el Muenke o algunos casos de Saethre-Chotzen) 
pueden simular una sinostosis coronal, por lo que en este caso debería realizarse un estudio 
de mutación genética sobre TWIST y FGFR3 (figura 8. GRAFICOS) (152). Obviamente, 
estos casos deben separarse en cuanto a diagnóstico y pronóstico de las verdaderas 
craneosinostosis simples (193). 
Las bases genéticas de las craneosinostosis sagitales no sindrómicas permanecen 
desconocidas. Se han descrito hasta 30 síndromes que pueden cursar con una escafocefalia. 
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En la mayor parte de ellos los genes implicados en su aparición son diferentes a los FGFR, 
TWIST y MSX2 (tabla 3. GRAFICOS). En dos casos aislados en la literatura se ha 
encontrado una alteración en el gen de FGFR2 (una mutación A315T y otra A1576G en 
FGFR2) (193, 194). En el segundo caso se trataba de una familia en la que tres 
generaciones se encontraban afectadas por una escafocefalia, si bien presentaban otros 
hallazgos concurrentes: escafocefalia, macrocefalia, retrusión maxilar y retraso psicomotor 
leve, lo que diferenciaría estos casos de las escafocefalias “simples”. La ausencia de 
proptosis ocular y anomalías orbitarias permitió a los autores descartar un síndrome de 
Crouzon (194). El estudio genético en las escafocefalias simples de los loci 
correspondientes a los genes afectados en las craneosinostosis múltiples, permite descartar 
en todos los casos una anomalía en los genes que codifican para FGFR1 (exon IIIa), 
FGFR2 (exones IIIa y IIIc), FGFR3 (exon IIIa), y toda la secuencia de codificación de 
TWIST (182, 183). 
Este estudio en escafocefalias simples se  ha ampliado a la búsqueda de mutaciones en 
todas las regiones de codificación de otros 11 genes candidatos (FGFR1, FGFR2, FGFR3, 
TWIST 1, TWIST2, MSX2, FGFRL1, SNAIL, SLUG, NELL1 y RUNX2) (151). No han 
podido identificarse polimorfismos de nucleótidos no sinónimos en FGFR1, FGFR2, 
FGFR3, TWIST, TWIST2 y SLUG. En MSX2, FGFRL1 y SNAIL se identificaron varios 
de éstos polimorfismos, pero se encontraban también presentes en individuos no afectados, 
por lo que no queda clara su significación. También en RUNX2 y NELL1 se identificaron 
varios polimorfismos en nucleótidos no sinónimos en algunas raras familias, que podrían 
interpretarse como variantes “predisponentes a la enfermedad”. 
Un estudio en 89 familias con un hijo afectado de escafocefalia simple y progenitores 
libres de enfermedad, los estudios de asociación genética con secuenciación de nucleótidos 
 Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 
84 
entre diferentes genes potencialmente implicados, estableció una asociación entre ALX4, 
NELL1 y FGFR2 (152). 
 Otro estudio de resecuenciación de regiones de codificación centrada en 27 genes 
plausibles de 186 casos de craneosinostosis simples no sindrómicas (307), reveló tres 
nuevas y dos raras mutaciones de secuencias (R406H, R595H, N857S, P190S, M446V) en 
el receptor del factor I de crecimiento insulina-like (IGF1R). Los residuos R406H y R595H 
posiblemente crean proteínas con una porción de su superficie hidrófoba que al actuar con 
una gran multiproteína del tipo de fibronectina prolongaría su supervivencia e 
incrementaría la señal de IGF1R con una mutación del tipo ganancia de función (310).  
Todos estos estudios apuntan a que la regulación ascendente de las vías de señalización 
intracelular mediadas por FGFR deben jugar un papel en la aparición de las 
craneosinostosis no sindrómicas, incluida la escafocefalia. Esta regulación  upstream estaría 
originada por variantes en el ADN de diferentes miembros de la cascada de los FGFR. Muy 
probablemente, las variantes de ADN con efectos más potentes producirían 
craneosinostosis de herencia mendeliana de un solo gen (195), mientras que las 
craneosinostosis no sindrómicas resultarían del efecto de la combinación de distintas 
variables, con una penetrancia incompleta y la posible influencia de factores ambientales 
(152, 194). 
 
1.6 LA ESCAFOCEFALIA 
La escafocefalia se produce por un cierre precoz de la sutura sagital. La prevalencia de 
esta craneosinostosis es de aproximadamente 190 por cada 1000000 de nacimientos 
(1,9/00) (59). Aproximadamente el 72 % de los casos son esporádicos. La relación 
varón/hembra es de aproximadamente 3,5/1. No se ha relacionado con la edad paterna o 
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materna. Se ha observado agregación familiar en un 6% de los casos (22/366) (59) y estos 
datos eran consistentes con una herencia autonómica dominante con un 38% de 
penetrancia. En los casos de incidencia esporádica la constricción al movimiento 
intrauterino se ha identificado como un factor habitual. En gemelos, su presentación es del 
4,8% aunque sólo se ha descrito una pareja de gemelos monocigotos afectados ambos por 
escafocefalia (59). Otras series han encontrado una relación varón/ hembra de 7/3 (60) e 
incluso  4/1 (61). 
FORMAS CLÍNICAS DE LA ESCAFOCEFALIA 
La escafocefalia es la craneosinostosis más frecuente y se caracteriza por una serie de 
deformidades más o menos constantes y reconocibles, cada una de las cuales -una vez 
establecidas- precisa un tratamiento quirúrgico específico.  
El término escafocefalia fue acuñado por Baer en 1860 (328), y significa cabeza en 
forma de quilla o bote (gr. σκαφοζ, barco).  
El cierre prematuro de la sutura sagital da lugar a un cráneo alargado en su diámetro 
anteroposterior. Dependiendo de la permeabilidad de la fontanela anterior, del punto de 
inicio y la secuencia de cierre de la sutura, dichas deformidades varían. Por ejemplo, el 
cierre parcial de la sutura sagital en su tercio medio puede dar lugar  en algunos casos a una 
deformidad en silla de montar que se denomina clinocefalia (329).  
Las reglas de Virchow describen la aparición y evolución de las deformidades 
compensadoras. La primera regla establece que el crecimiento óseo se encuentra inhibido 
perpendicularmente a la sutura sinostótica. La segunda regla objetiva que el crecimiento 
compensador es mayor en las suturas adyacentes a la cerrada. Si la sutura adyacente es más 
o menos paralela a la sutura fusionada, el crecimiento compensador es simétrico (tercera 
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regla). Por ejemplo, cuando se produce el cierre prematuro de la sutura metópica, el 
crecimiento ocurre simétricamente a ambos lados de la sutura sagital. Finalmente, si la 
sutura adyacente a la fusionada es más o menos perpendicular a ésta última, la mayor parte 
del crecimiento compensador se produce desde el hueso distal a la sutura fusionada. De 
nuevo, en el ejemplo de la sutura metópica, el crecimiento compensador en la 
trigonocefalia se produce por ensanchamiento en el hueso parietal, y no en el frontal. 
Aplicado al cierre prematuro de la sutura sagital, en el caso de un cierre inicial de la 
porción posterior de la sutura sagital, con una fontanela permeable, tendremos una 
escafocefalia con un marcado abombamiento frontal compensador, y dependiendo de la 
intensidad del cierre posterior, un pico occipital prominente, con disminución severa del 
diámetro transverso posterior. En éstos casos, el ángulo formado entre la proyección de la 
línea que discurre por el dorso nasal y la línea glabela-frontal (ángulo fronto-nasal) será 
menor (más agudo) que en condiciones normales. Cuando la fontanela anterior se encuentre 
cerrada y la fusión se haya iniciado en la porción anterior de la sutura, el abombamiento 
occipital compensador será mucho más marcado que el frontal. En la forma más extrema de 
escafocefalia, el cierre completo de toda la sutura resulta en una deformidad marcada de 
toda la bóveda craneal, y cuando se intenta la corrección quirúrgica tardía, es necesario 
llevar a cabo una remodelación craneal completa. Las técnicas quirúrgicas de corrección 
precoz como la suturectomía endoscópicamente asistida persiguen corregir la escafocefalia 
con procedimientos menos invasivos antes de que aparezcan las deformidades 
compensadoras. 
a.- Cierre de la sutura anterior y abombamiento frontal compensador 
 Cuando se inicia el cierre de la sutura sagital en su porción anterior con 
permeabildad de la fontanela se produce un abombamiento frontal compensador (fig 9. 
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GRAFICOS). Para corregir el sobrecrecimiento frontal se precisan amplias 
craniectomías sobre la región craneal anterior (fig 11. GRAFICOS). La craniectomía 
debe conseguir el ensanchamiento transversal del cráneo y acortar el diámetro 
anteroposterior del mismo corrigiendo, al mismo tiempo, el abombamiento frontal. Se 
ha propuesto la técnica π con diferentes variantes (fig. 12. GRAFICOS) 
(95,97,101,107). La técnica incluye craneotomías biparietales en cuña, por detrás de las 
suturas coronales y delante de las lambdoideas. Se extirpan las suturas coronales de 
modo que el aspecto de la bóveda resultante recuerda una letra π griega. La sutura 
patológica sagital no se extirpa;  en ésta técnica el tratamiento se centra en las 
deformidades compensadoras. El hueso frontal se sutura en el bregma a la sutura 
sagital, acortando el diámetro antero posterior. Previamente debe liberarse mediante 
disección epidural el seno longitudinal superior. De ésta forma se evita el riesgo de 
colapso del mismo por doblamiento. En el hueso temporal se realizan osteotomías en 
“barril estallado” para ampliar el diámetro transverso. Cuando el abombamiento frontal 
es muy marcado, puede desmontarse y realizar osteotomías radiales que disminuyen el 
radio de la convexidad antes de volver a montarlo (fig 13. GRAFICOS).  
b.- Cierre de la sutura posterior y abombamiento occipital (occipital knob,  golf tee 
y batrocefalia) 
El inicio del cierre de la sutura en su porción posterior es menos habitual y la 
deformidad que se produce sobre la región occipital (fig 10. GRAFICOS), cuando se 
trata tardíamente, requiere la utilización de diferentes técnicas. Puede emplearse una 
técnica de π invertida (123), o diferentes osteotomías occipitales asociadas (fig 14. 
GRAFICOS). 
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La batrocefalia es una variante de escafocefalia caracterizada por asemejar un 
podium en la región occipital (fig 15. GRAFICOS). La porción posterior de los 
parietales se deprimen, mientras la porción más alta del occipital se eleva. De nuevo, 
son necesarias amplias osteotomías posteriores para corregir ésta deformidad. 
c.- Sinostosis sagital completa 
 En su forma más extrema, el cierre completo y precoz de la sutura sagital da lugar a 
severas deformidades compensadoras que implican la necesidad de grandes 
craniectomías para compensar los cambios adquiridos (figs. 16, 17, 18, 19. 
GRAFICOS). La corrección de las deformidades exigen prácticamente una 
calvariectomía con remodelación y reposicionamiento de los colgajos óseos bifrontales, 
biparietales y occipitales extirpados. 
 
Basándose en esta secuencia de cierre de las suturas, diversos autores (18, 58, 330) han 
sugerido una clasificación clínica de las escafocefalias en los siguientes términos: 
1. Esfenocefalia (σφενοσ, cuña): Este aspecto es debido a la permeabilidad de la 
fontanela anterior y de la sutura metópica. La frente se abomba llamativamente, con 
prominencia de la fontanela anterior (bregma) y la frente es más ancha que la región 
occipital.  
II. Leptocefalia: (λεπτοσ, fino, delgado):  Este aspecto es debido al cierre de la 
fontanela anterior y de la sutura metópica conformando un cráneo alargado, con la 
frente estrecha y alta, sin abombamiento.  
III. Clinocefalia: ya descrita, aparece una depresión inmediatamente por detrás de la 
fontanela anterior en forma de silla de montar. Se debe al cierre inicial y muy intenso 
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de la sutura sagital en su tercio medio.12>. 
 
1.7 ANTECEDENTES DE LA TÉCNICA DE LA SUTURECTOMÍA 
ENDOSCÓPICAMENTE ASISTIDA 
Aunque son Stahl y Hyrtl los primeros autores en relacionar las deformidades craneales 
con el cierre prematuro de las suturas craneales (1), no es hasta 1851 que Virchow propone 
una teoría organizada y cohesiva para explicar la aparición de las craneosinostosis (5). Lane 
(84), treinta y siete años después lleva a cabo la primera intervención quirúrgica mediante 
suturectomía para el tratamiento de la craneoestenosis en un niño de 9 meses con una 
microcefalia secundaria al cierre primario de varias suturas (fig 20. GRAFICOS). El 
paciente falleció en el postoperatorio inmediato. Su técnica consistía en una craniectomía 
lineal de aproximadamente 2 a 3 cm de anchura que se extendía desde la fontanela anterior 
a la posterior, seguida de osteotomías parietales a ambos lados de la primera, en forma de 
cruz. Previamente Lannelongue había descrito una craniectomía lineal paralela a los bordes 
de la sutura sagital fusionada para el tratamiento de la microcefalia (85), pero sin resección 
de la sutura. Las críticas de Jacobi (86), un pediatra norteamericano, sobre las cirugías 
indiscriminadas en pacientes con microcefalia vera secundaria a lesiones cerebrales 
establecidas por la elevada mortalidad y los más que dudosos resultados sobre el pronóstico 
intelectual de los pacientes que sobrevivieron, condujo a un abandono de las técnicas en los 
siguientes 30 años. Hay que esperar hasta 1921 para encontrar la primera descripción de 
una suturectomía con evolución favorable para el tratamiento de la craneosinostosis (122). 
La evolución en las técnicas anestésicas y quirúrgicas llevaron a Faber y Towne (87,88) a 
retomar el tratamiento quirúrgico de las mismas, basándose en la prevención de la ceguera 
y otras complicaciones derivadas de la hipertensión intracraneal que afectaba a éstos 
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pacientes. Insistían además en la necesidad de operar precozmente a éstos niños, 
electivamente entre el mes y los 3 meses de vida (88). No fue hasta el trabajo de Tessier 
(119,120) y Rougerie (121) a finales de las décadas de los 60 y 70 cuando el objetivo 
cosmético en el tratamiento quirúrgico comenzó a ser tenido en cuenta. Posteriormente, 
otros neurocirujanos optaron por el tratamiento quirúrgico de las craneosinostosis, 
realizando craniectomías lineales con diferentes modificaciones (61, 72, 98, 99, 100, 101, 
102, 103, 104, 105, 106). Considerados insuficientes los resultados de éstas intervenciones 
se fueron desarrollando a lo largo de los años procedimientos más complejos e invasivos 
(96, 97, 107, 108, 109, 110, 111).  Algunas de las muchas técnicas propuestas son la 
craniectomía de vértex y línea media (112), la técnica π y π invertida (95, 97, 101, 107), 
craniectomía completa del vértex (98), craniectomías con colgajos biparietales (113), 
suturectomía sagital con craniectomía circular occipital y osteotomías en cuña biparietales 
(114), craniectomía “key-hole” (115) y múltiples variaciones de la remodelación craneal 
abierta (95, 108, 116, 117, 118).  
La innovación del tratamiento quirúrgico con éstas técnicas estuvo impulsada por la 
necesidad de una corrección inmediata para prevenir complicaciones neurológicas en los 
neonatos, así como por la necesidad de tratar deformidades cosméticas compensatorias que 
se desarrollaban en puntos alejados de la sinostosis en la cabeza. El descubrimiento por  
Jane y cols. (101, 229) de que las deformidades compensadoras estaban producidas en parte 
por sobrecrecimiento de las suturas no afectas animó a muchos autores a desarrollar 
técnicas quirúrgicas más globales y agresivas. Precisamente Jane y sus colaboradores 
desarrolla la técnica “pi”, que aportaba la ventaja de conseguir una remodelación craneal 
inmediata, a la vez que abordaba toda la bóveda craneal deforme, con disminución del 
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diámetro anteroposterior y ensanchamiento del transverso, con un tratamiento directo de la 
fusión primaria de la sutura sagital (figura 12. GRAFICOS). En ésta técnica se extirpaban 
inicialmente las suturas coronales, lambdoideas y sagital, fracturando los huesos parietales 
hacia fuera para ensanchar el cráneo. La sutura sagital extirpada se utilizaba como injerto 
para mantener separados los huesos parietales. Finalmente se suturaban los huesos frontales 
y occipitales a los parietales, con osteotomías de ajuste sobre los abombamientos frontales 
y occipitales (90, 228, 229). En 1982, Epstein describe una craniectomía completa del 
vértex (98), una variante entre la craniectomía de línea media de Stein y Schut (220), y la 
excisión coronal y occipital de Venes y Sayers (278). Él mismo modificó más tarde  este 
abordaje, extendiendo la anchura del hueso removido hasta 6-8 cm, lo que eliminaba la 
necesidad de interponer tiras de silastic, algo habitual en los tratamientos de la época.  Con 
toda la experiencia adquirida durante la década de los 80 y los 90, Gordon McComb y sus 
colegas del Children´s Hospital de Los Ángeles describen su serie quirúrgica y la 
experiencia en el seguimiento durante seis años a 250 pacientes. Entre otros importantes 
descubrimientos, describen los distintos tipos de fusión de la sutura y su prevalencia, la 
morbimortalidad en el tratamiento con remodelaciones holocraneales extensas y una nueva 
forma de clasificación en siete subtipos según los resultados obtenidos (135).  Este grupo 
de Los Ángeles aporta su propia técnica para el tratamiento de las escafocefalias en niños 
mayores, en los que la reducción de la capacidad de crecimiento del cerebro limita la fuerza 
de expansión de la bóveda craneal. En la “reducción occipital-ensanchamiento biparietal”, 
se reduce la protuberancia occipital, se ensancha el diámetro biparietal y se disminuye la 
altura del vértex (figura 18. GRAFICOS). Con ésta técnica, McComb reportó excelentes 
resultados cosméticos, sin craneolacunias residuales ni necesidad de reoperaciones (108). A 
pesar de los evidentes avances de las reconstrucciones craneales extensas en cuanto a los 
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resultados de preservación del desarrollo neurológico y la eficacia cosmética, estas técnicas 
se asocian a tiempos quirúrgicos largos, estancias hospitalarias prolongadas, necesidad de 
transfusiones sanguíneas y complicaciones más o menos frecuentes (89, 91, 133, 279). Una 
reflexión sobre éstos hechos abrió la puerta a la aparición de la cirugía endoscópicamente 
asistida. 
La era de la cirugía mínimamente invasiva utilizando la ayuda del endoscopio para la 
corrección quirúrgica de las craneosinostosis comienza en 1994 con Vicari (126,127). Sin 
embargo son Jiménez y Barone los que desarrollan y expanden la técnica de la suturectomía 
endoscópicamente asistida inicialmente para el tratamiento de la escafocefalia (52,57,125) 
y posteriormente de otras craneosinostosis únicas o múltiples (53,54,55). Los buenos 
resultados obtenidos por su técnica pueden explicarse por las siguientes razones: 1) la 
cirugía se realiza precozmente, en pacientes con pocos meses de vida; 2) en base a la teoría 
de Moss, la rápida fuerza expánsil del cerebro devuelve una aspecto armónico a la bóveda 
craneal tras la cirugía, y 3) el empleo de los cascos postoperatoriamente controla la 
tendencia a la deformidad tardía recidivante. El éxito de su técnica y la labor de 
comunicación de sus resultados extienden el empleo de la suturectomía endoscópicamente 

























2.- HIPÓTESIS DE TRABAJO 
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La escafocefalia es la craneosinostosis más frecuente y es debida al cierre 
prematuro de la sutura sagital. Este da lugar a un cráneo alargado en su diámetro 
anteroposterior y se caracteriza por una serie de deformidades más o menos constantes y 
reconocibles, cada una de las cuales -una vez establecidas- precisa un tratamiento 
quirúrgico específico. La escafocefalia, al igual que otras craneosinostosis, debe ser 
operada precozmente debido al riesgo de alteraciones inducidas sobre el parénquima 
cerebral motivado por la disminución del volumen craneal y de los índices cefálicos que 
produce el cierre precoz de la sutura sagital. 
Se han descrito numerosas técnicas quirúrgicas para su tratamiento que tienen 
como finalidad conseguir una expansión del volumen intracraneal, aumentando el 
diámetro biparietal y corrigiendo las deformidades características asociadas a la 
escafocefalia. 
La suturectomía sagital acompañada de osteotomías biparietotemporales (es 
decir, la calvariectomía estándar), es el tratamiento más habitual en los servicios de 
Neurocirugía para la corrección de la escafocefalia. Esta técnica implica la exposición 
de toda la bóveda craneal a través de una amplia incisión bicoronal. Recientemente se 
han descrito técnicas de cirugía mínimamente invasiva que permiten llevar a cabo la 
remodelación de la escafocefalia a través de pequeñas incisiones con la ayuda de un 
endoscopio e instrumental específico (suturectomía sagital endoscópicamente asistida). 
Teóricamente la cirugía mínimamente invasiva permitiría disminuir el riesgo 
quirúrgico, minimizando la transfusión sanguínea y acortando el tiempo operatorio. En 
contra de estas ventajas, algunos autores han reportado peores resultados en la 
corrección del índice cefálico. 
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El objetivo de ésta tesis es comparar los resultados del tratamiento de la 
sinostosis sagital precoz (escafocefalia) mediante dos técnicas diferentes: 1)  la cirugía 
convencional (abierta), ó calvariectomía estándar, y 2) la suturectomía sagital 
endoscópicamente asistida (endoscopia) 
  
Nuestra hipótesis es que la cirugía endoscópicamente asistida (endoscopia) 
obtiene los mismos resultados en la escala de valoración postoperatoria y mejoría del 
índice cefálico que la cirugía convencional (abierta), con menos complicaciones, menor 
tiempo de ingreso hospitalario y menor transfusión de productos hemoderivados. 
 
Como objetivos hemos considerado: 
 
1.- OBJETIVO PRINCIPAL. 
 
El objetivo de éste estudio es determinar los resultados funcionales y cosméticos en el 
tratamiento de la sinostosis sagital precoz (escafocefalia) mediante dos técnicas 
diferentes:  
 
1)  la cirugía convencional ó calvariectomía estándar (abierta), y  
2) la suturectomía sagital endoscópicamente asistida (endoscopia). 
 
El objetivo se verificó mediante el uso de una ESCALA DE VALORACIÓN 








2.- OBJETIVOS SECUNDARIOS. 
 
2.1 Determinar el volumen total de sangre transfundido en función de cada 
técnica. 
2.2 Determinar si existen diferencias entre los valores mínimos 
intraoperatorios de [Hb] y [Hcto], entre las dos técnicas. Idem en cuanto a los valores 
de [Hb] y [Hcto] al alta. 
2.3 Determinar el tiempo quirúrgico en ambas técnicas. 
2.4 Idem respecto a las complicaciones postoperatorias. 
2.5 Determinar el tiempo de ingreso hospitalario (número de días de ingreso 
en UCI y en planta de hospitalización) resultante en ambas técnicas. 
2.6 Describir el perfil económico tipo en ambas técnicas en cuanto a 
consumo de recursos. 
2.7 Determinar la variabilidad entre cirujanos en términos de case-volume 
(número de pacientes intervenidos por cada uno) y determinar si el volumen de casos 
operados influía en los resultados de la cirugía endoscópica. 
	  	  




















3.- PACIENTES Y MÉTODOS 
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Se trata de un estudio retrospectivo observacional de series de casos, que analiza 
todos los pacientes con diagnóstico de escafocefalia intervenidos quirúrgicamente en la 
Unidad de Neurocirugía Pediátrica del Hospital Universitario 12 de Octubre durante el 
periodo comprendido entre Enero de 2003 y Diciembre de 2012. 
El Hospital Universitario 12 de Octubre, es un hospital general de referencia de 
primer nivel asistencial, dependiente del SERMAS y con financiación de la Seguridad 
Social. Dispone de 1.300 camas instaladas, 28 quirófanos para actividad programada y 
tres para urgente, y casi 350 locales de consulta. Cuenta además con urgencias de 
adultos, obstétrico-ginecológicas e infantiles; hospitales de día médicos y quirúrgicos y 
dos helipuertos. Entre sus cifras de actividad destacan las más de 37.000 intervenciones 
quirúrgicas anuales y 37.000 ingresos (380).  
La Unidad de Neurocirugía Pediátrica forma parte del Servicio de Neurocirugía 
y desarrolla su actividad en el Hospital Materno-Infantil del 12 de Octubre. Atiende 
aproximadamente unas 2000 consultas externas al año y lleva a cabo del orden de las 
250 intervenciones quirúrgicas anuales. 
 
3.1. RECOGIDA DE DATOS. 
 Para llevar a cabo el estudio se recogieron los datos aportados por el 
Departamento de Información y Control de Gestión, dependiente de la Subdirección de 
Gestión Económica obtenidos de las Historias Clínicas, Informes de Alta, Evolutivos y 
los CMBD de los ingresos, así como de la propia base de datos de la Unidad. 
La búsqueda y seguimiento de los pacientes ingresados e intervenidos por 
escafocefalia se hizo a través de la base de datos del hospital, codificados mediante el 
sistema de clasificación CIE-9-MC con el código “(756.0). Malformaciones 
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craneofaciales” como diagnóstico principal, así como a través de la propia base de 
datos de la Unidad que registra todas las intervenciones quirúrgicas en una tabla Excel. 
El código (756.0) incluye todas las craneosinostosis y deformidades craneofaciales sin 
distinguir entre los distintos tipos de afectación sutural, o entre las craneosinostosis 
simples y las sindrómicas, por lo que los resultados de ambas búsquedas se compararon 
para obtener el registro final. La única excepción es el síndrome de Apert, que cuenta 
con su propio código CIE-9, “(755.55). Acrocefalosindactilia”. 
 
3.1.1. CRITERIOS DE INCLUSIÓN 
Se incluyeron en el estudio todos los pacientes menores de 18 meses de edad 
intervenidos quirúrgicamente con diagnóstico de escafocefalia simple en el periodo 
comprendido entre Enero de 2003 y Diciembre de 2012. Se definió escafocefalia 
simple, como un cierre precoz de la sutura sagital, sin que estuvieran afectadas otras 
suturas de la bóveda o la base craneal. 
 
3.1.2. CRITERIOS DE EXCLUSIÓN 
Se excluyeron todos los pacientes en los que el cierre de la sutura sagital se 
acompañaba de alguna otra sutura afectada, o aquellos con cierre de la sutura sagital en 
los que se hubiera diagnosticado un síndrome craneofacial. Se excluyeron asimismo, 
todos los casos que hubieran sido intervenidos con anterioridad (recidivas), y los 
pacientes mayores de 18 meses. Se excluyeron también todos los pacientes intervenidos 
por cualquier otra técnica de remodelación de la escafocefalia (transposición de 
frontales; remodelación fronto-orbitaria; desmontaje holocraneal) (19 casos) o por otros 
cirujanos que no realizan cirugía craneofacial habitualmente en la Unidad (5 casos), así 
como aquellos casos en los que fue imposible recopilar datos suficientes para el estudio 
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de las variables definidas. Se descartaron todos aquellos pacientes con un seguimiento 
menor de dos años.  
 
En total se consideraron válidas para el análisis de los datos las historias 
correspondientes a 138 pacientes: 52 casos operados con técnica endoscópica y 86 con 
cirugía abierta (estándar). Además se evaluaron los datos de otros 58 pacientes 
intervenidos mediante cirugía abierta de una serie histórica. 
 
3.2 CATEGORIZACIÓN  
Los pacientes se dividieron en tres grupos: 
 
- El primer grupo (GRUPO A) recoge los pacientes operados mediante cirugía 
endoscópica (suturectomía sagital y osteotomías biparieto-temporales 
endoscópicamente asistidas). Se trata de 52 pacientes. 
- El segundo grupo (GRUPO B) incluye a los pacientes intervenidos mediante la 
técnica quirúrgica abierta: calvariectomía estándar. Incluye 86 pacientes. 
- Finalmente, en un tercer grupo (GRUPO H) se incluyen pacientes intervenidos 
entre 1993 y 2003, correspondiente a la serie histórica de la Unidad: es decir, todos 
aquellos pacientes intervenidos de escafocefalia simple por técnica convencional 
(calvariectomía estándar) antes del inicio de éste estudio. Los datos se obtuvieron de 
una publicación previa de la Unidad (58). Son 58 casos. Estos pacientes se utilizaron 
con fines comparativos del índice cefálico respecto a los grupos A y B. 
 
En todos los pacientes de los grupos A (cirugía endoscópica) y B (cirugía 
abierta) se recogieron y analizaron las siguientes variables:  
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- demográficas: edad (edad en meses el día de la intervención quirúrgica), 
sexo (varón/hembra), provincia de residencia, 
- clínicas: peso (en kg con gramos decimales), índice cefálico y tipo de 
deformidad,   
- estancia hospitalaria (días de estancia total hospitalaria, días de estancia 
en UCI),  
- morbilidad (complicaciones asociadas al proceso aparecidas en los 6 
primeros meses),  
- mortalidad, y  
- procedimientos radiológicos diagnósticos (radiografía, TC craneal).  
 
En todos ellos se recogieron además  
- datos analíticos: [Hb] preoperatoria, [Hb] intraoperatoria, [Hb] 
postoperatoria; [Hcto] preoperatorio, [Hcto] intraoperatorio, [Hcto] 
postoperatorio,  
Para los valores de datos analíticos se utilizaron los hemogramas y 
gasometrías incluidos en las historias clínicas de los pacientes y se 
definieron como: 
• Hb y Hcto preoperatorios: aquellos que figuraban en el estudio 
analítico de la consulta preoperatoria 
• Hb y Hcto intraoperatorios: los valores más bajos de todos los 
obtenidos en las gasometrías durante la intervención quirúrgica 
• Hb y Hcto postoperatorios: los valores que figuraban en la última 
analítica antes del alta 
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- volúmenes transfundidos de hemoderivados: concentrado de hematíes en 
cc, plasma en cc y  
- tiempo quirúrgico (tiempo en minutos desde el inicio de la incisión en 
piel hasta el cierre de la hoja quirúrgica).  
 
En los pacientes del grupo H (serie histórica) se recogieron y analizaron los 
valores correspondientes al índice cefálico preoperatorio y postoperatorio final (2 años). 
 
3.3 VALORACIÓN DE RESULTADOS 
 
3.3.1. Para la determinación del objetivo principal (mejoría del índice cefálico 
y valoración cosmética) se recogieron los diámetros AP e IP máximos (preoperatorio, a 
los 6 meses y a los 2 años) y los índices cefálicos (preoperatorio, a los seis meses y a los 
2 años tras la intervención). Todos los pacientes tienen un seguimiento mínimo de 24 
meses. 
El índice cefálico horizontal (IC) se define como el producto de la división del 
diámetro transverso, o distancia máxima entre la tabla interna de ambos huesos 
parietales (eurion-eurion) entre el diámetro anteroposterior máximo (opistocráneo-
glabela) multiplicado por 100.   
IC = (distancia interparietal máx/distancia anteroposterior máx) x 100 
 Se calcula sobre un estudio de neuroimagen, que puede ser una radiografía de 
cráneo (proyección PA y lateral) o una TC, sobre el corte axial correspondiente al 
eurion, la máxima distancia entre las tablas internas de ambos huesos parietales. En 
función del índice cefálico se puede hablar de, 
- Dolicocefalia (x-74,99): cabeza estrecha y alargada.  
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- Mesocefalia (75-79,99): cabeza de conformación normal o 
media 
- Braquicefalia (80-84,99): cabeza ancha y redonda 
- Hiperbraquicefalia (85-100): cabeza mucho más ancha que 
larga. 
Se considera el límite normal en 78 (±2) (129).  
Los diámetro AP, IP y el índice cefálico se calcularon indistintamente con un calibre de 
medición craneal, o sobre medidas efectuadas en el TC craneal según el método 
habitual (58). 
 Finalmente se recogió el tiempo de uso de ortesis craneal (“casco”) si hubo 
indicación de la misma. 
 En el GRUPO H (serie histórica de pacientes) se obtuvieron los índices cefálicos 
preoperatorios y a los 2 años para su comparación con la serie abierta y la endoscópica.  	  
La determinación de los resultados se ha llevado en función de dos variables:  
1) Índice cefálico, estudiado de forma preoperatoria, a los 6 meses de la intervención y a 
los dos años de la cirugía. 
2) Escala de valoración estética (escala modificada de Whitaker) postoperatoria, 
aplicada a los 24 meses de la intervención. Ésta escala valora el índice cefálico al año de 
la intervención, la incidencia de otros índices cefalométricos en el aspecto estético final 
(índice facial, ángulo fronto-nasal), la persistencia de relieves óseos y/o defectos 
craneales postquirúrgicos y el grado de satisfacción parental.  
Hemos modificado dos de las escalas más habituales aplicadas en la cirugía 
craneofacial: la escala de Greene (96) y la de Whitaker y Bartlett (130), a las que hemos 
añadido los siguientes parámetros: 1) índice cefálico; 2) presencia postoperatoria de 
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turricefalia, indentación pterional y/o facies leptoprosópica; 3) persistencia de 
abombamiento frontal u occipital compensador; 4) persistencia de defectos craneales 
postoperatorios; 5) satisfacción global de los padres (comentarios recogidos de la hoja 
de seguimiento en consultas externas de la historia clínica). 
 Los resultados se clasificaron en función de la misma en EXCELENTE, 
BUENO, REGULAR o MALO (131).  
 
ESCALA MODIFICADA  
EXCELENTE: IC ≥ 75. Morfología craneal armónica. Ausencia de turricefalia, 
abombamiento frontal u occipital o indentación pterional. Ángulo frontonasal normal. 
Ausencia de defectos craneales. 
BUENO: IC = 70-75. Morfología craneal armónica. Ausencia de turricefalia, 
abombamiento frontal o indentación pterional. Persistencia de mínimo abombamiento 
occipital. Defectos craneales menores de 10 cm². 
REGULAR: IC = 70-75. Presencia de turricefalia, abombamiento frontal u occipital 
leves. Indentación pterional. Insatisfacción de los padres. Defectos craneales mayores 
de 10 cm². 
MALO: IC < 70. Presencia de turricefalia, abombamiento frontal u occipital marcados. 
Indentación pterional. Insatisfacción de los padres. Defectos craneales mayores de 10 
cm². Propuesta de reintervención. 
 
3.3.2. Todos los pacientes fueron valorados de forma independiente por dos 
observadores diferentes, no relacionados con el cirujano principal del caso; los 
pacientes fueron adscritos al peor resultado del otorgado por los clasificadores.  
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3.3.3. Para determinar el volumen de sangre transfundido se recogieron datos 
de la hoja anestésica operatoria y de la gráfica de evolución en UCI, cuantificando 
ambos valores por separado y en conjunto. 
 Teóricamente, la cirugía endoscópica debería arrojar valores menores de 
ambos al tratarse de una cirugía mínimamente invasiva, con una incisión menor y un 
campo quirúrgico más pequeño. 
 
3.3.4. Para determinar si existían diferencias entre los valores mínimos 
intraoperatorios de Hb y Hcto entre las dos técnicas se utilizaron los datos de las 
gasometrías realizadas intraoperatoriamente a los pacientes.  
El objetivo de este análisis era observar si existía mayor riesgo hemodinámico 
por hipovolemia intraoperatoria en alguna de las dos técnicas. Permitió también valorar 
si las cirugías endoscópicas se transfundieron precozmente. En este caso, Hb y Hcto 
intraoperatorios serían más altos en las cirugías endoscópicas que en las abiertas. 
Se pueden realizar consideraciones similares en cuanto a los valores de Hb y 
Hcto al alta. Valores diferentes de estos parámetros permitirían suponer un sesgo en el 
manejo anestésico peroperatorio y en UCI a favor de alguna de éstas técnicas. 
 
3.3.5. Para determminar el tiempo quirúrgico se utilizaron las gráficas de 
cirugía de anestesia donde se recogía como la hora de inicio el momento de incisión en 
piel, y como hora final, el momento de cierre de la hoja operatoria. 
La cirugía mínimamente invasiva conlleva necesariamente una curva de 
aprendizaje que podría prolongar el tiempo quirúrgico por la dificultad de completar las 
maniobras de disección, osteotomías y hemostasia a través de pequeñas incisiones. Por 
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el contrario, el menor tamaño de estas, la exposición de un campo quirúrgico más 
limitado y la facilidad del cierre podrían facilitar el acortamiento del tiempo quirúrgico 
respecto a la cirugía convencional, abierta. 
 
3.3.6. Para cuantificar las complicaciones postoperatorias se recogieron y 
analizaron todas las complicaciones ocurridas en la serie de pacientes, tanto de la 
técnica abierta como de la endoscópica. 
Las complicaciones se dividieron en tres categorías: 
- Tasa de infección (nº total de pacientes con infección/nº total de 
pacientes intervenidos x 100) 
El diagnóstico de infección vino definido por la presencia de un 
hemocultivo, urocultivo o cultivo de exudado de la herida 
quirúrgica positivo, o ante la sospecha clínica con acúmulo 
subgaleal y/o eritema de la herida quirúrgica y/o fiebre y/o 
elevación de PCR o procalcitonina y/o desviación izda en 
hemograma 
- Complicaciones mayores 
- Complicaciones menores 
Se describieron las complicaciones acontecidas comparando su incidencia en 
ambos grupos. 
 
3.3.7. Para determinar el tiempo de ingreso hospitalario (tanto en UCI como en 
planta de hospitalización) se recogieron los datos de la hoja de evolutivos en UCI, 
informe de UCI,  informe clínico de alta y del Departamento de Información y Control 
de Gestión. 
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3.3.8. Para EVALUAR EL PERFIL ECONÓMICO se emplearon los datos 
económicos facilitados por el departamento de Contabilidad Analítica del Servicio de 
Contabilidad (Subdirección de Gestión Económica) comparando el coste por proceso de 
enfermos tipo entre ambas técnicas 
El análsis del coste de los ingresos se realizó comparando la agrupación de 
costes por concepto y GRD, de un episodio clínico de hospitalización de 6 enfermos 
tipo en la cirugía abierta y 6 en la endoscópica. 
 
3.3.9. Para determinar si el volumen de casos intervenidos por dos cirujanos 
diferentes (surgeon case-volume) influía en los resultados de la cirugía endoscópica se 
realizó el siguiente análsis: 
- se comparó si existía diferencia entre los valores mínimos de [Hb] y [Hcto]  
intraoperatorio, volumen de sangre transfundida y valor final de [Hb] y [Hcto] 
postoperatorio entre los dos cirujanos. 
- se analizó el número de días totales de ingreso por cada unos de ellos. 
- ídem de días en UCI. 
- se describieron y compararon las complicaciones aparecidas en la serie de 
ambos. 
 
3.4 ESTUDIO ESTADÍSTICO 
 
• Se diseñó en primer lugar una base de datos, con varias tablas y variables para la 
introducción de datos, grabando en dicha base la información recogida de las 
historias clínicas.  
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• Una vez finalizado el proceso de recogida y grabación se procedió a la 
depuración de la misma mediante la búsqueda activa de casos sin información, 
valores fuera de rango, incongruencias entre variables relacionadas, etc. 
• Siguiendo los objetivos establecidos se calculó en primer lugar el índice cefálico 
horizontal preoperatorio, a los 6 meses y a los 2 años y se aplicó la escala de 
valoración modificada a los 2 años en cada uno de los pacientes intervenidos de 
escafocefalia en el periodo comprendido entre enero de 2003 y diciembre de 
2012. 
• Se realizó asimismo un exhaustivo análisis descriptivo, en el que se analizaron 
por un lado las características demográficas (edad, sexo, provincia de residencia) 
y clínicas (peso, índice cefálico, tipo de deformidad) de los pacientes 
registrados, y por otro las variables analíticas (Hb, Hcto, volumen transfundido) 
y de resultados (índice cefálico postoperatorio, escala modificada, 
complicaciones, tiempo de ingreso). 
• Los datos, recogidos en una base elaborada en Excel, se exportaron para su 
análisis estadístico al programa SPSS (Statistical Package for Social Sciences) 
versión 20.0.0. 
  
Se emplearon los siguientes procedimientos estadísticos: 
 
- Distribución de frecuencias (variables cualitativas) y cálculos 
de intervalos de confianza al 95%. 
- Cálculo de media, desviación típica e intervalo de confianza al 
95% (variables cuantitativas) 
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- Para la comparación de una variable cuantitativa y una 
cualitativa con dos categorías, test de Wilcoxon como 
alternativa a la prueba t de Student al no poder suponer la 
normalidad de las muestras. 
- Para la comparación de una variable cuantitativa y una 
cualitativa con más de dos categorías, análisis de varianza de 
una vía (ANOVA) 
- Coeficiente de correlación de Pearson para medir la asociación 
entre dos variables cuantitativas 
- Chi-cuadrado, para medir diferencias o proporciones entre dos 
variables cualitativas 
 




Todos los pacientes fueron intervenidos exclusivamente por dos cirujanos, 
ambos con más de 5 años de trabajo en la Unidad y con amplia experiencia en las 
técnicas de  cirugía craneofacial. La adscripción de cada paciente a una u otra técnica 
dependió de la decisión personal de cada uno de éstos cirujanos en función de la edad 
del paciente (más proclive a la cirugía endoscópica en pacientes por debajo de los 5-6 
meses), la experiencia personal (cirujano A: 39 casos; cirujano B: 13 casos), el grado de 
deformidad (el cirujano B desestima la cirugía en casos de abombamiento frontal y 
occipital compensador severos a diferencia del cirujano A para quien esto no supone 
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una contraindicación) y criterios subjetivos (“densidad ósea”, preferencia de los padres, 
familiaridad con la técnica…). 
La finalidad de ambas intervenciones es la de resecar la sutura sagital sinostótica 
en su totalidad (desde el borde posterior de la fontanela anterior hasta la fontanela 
posterior) y completar cuatro osteotomías en cuña laterales biparietotemporales (por 
detrás de ambas  suturas coronales e inmediatamente anterior a las suturas 
lambdoideas). Esto puede realizarse a través de dos pequeñas incisiones (cirugía 
endoscópicamente asistida) o mediante la incisión bicoronal estándar empleada en la 
mayor parte de los procedimientos de la cirugía craneofacial (cirugía abierta o 
calvariectomía estándar). 
 
DESCRIPCIÓN DE LAS TÉCNICAS QUIRÚRGICAS UTILIZADAS 
3.5.1. Suturectomía endoscópica 
 La técnica quirúrgica es similar, con algunas variaciones introducidas por la 
Unidad, a la descrita inicialmente por Jimenez y Barone (1, 52, 53, 54, 55, 57). Se 
describe la secuencia fotográfica de la intervención en el volumen de GRAFICOS. 
 Tras la inducción con sevofluorano inhalado se canaliza una vía periférica 
intravenosa (22-gauge). En la mayor parte de los pacientes intervenidos (47/52) se 
obtuvo la presión arterial invasiva mediante cateterizaron de arteria (generalmente 
radial o femoral) y se aseguró una vía central (habitualmente la vena femoral). Se 
administra fentanilo (1-2 µg/kg) y cloruro mórfico intratecal (0,1 mgr) mediante 
punción lumbar en el espacio L2-L3. Se continúa la anestesia general mediante 
sevofluorano inhalado. El paciente se coloca en decúbito prono modificado (posición de 
“la barca” o la “esfinge”) con la ayuda de una manta de vacío (figs 2 y 3. GRAFICOS). 
Se utiliza una unidad de calentamiento (Bair Hugger. Agustine Medical, Inc. Eden 
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Pariré, MN) para mantener la normotermia a lo largo del proceso. Se administra una 
dosis única de Cefazolina (50 mg/kg) y se prepara el campo quirúrgico mediante lavado 
con jabón yodado y povidona yodada (Betadine). Se marcan dos incisiones de 
aproximadamente 2,5 a 3 cm en el scalp. Una de ellas aproximadamente 3 cm posterior 
a la fontanela anterior centrada sobre la sutura sagital. La otra inmediatamente anterior a 
la fontanela posterior. Se procede a infiltrar la piel con una solución de epinefrina 
(Adrenalina Braun [Braun Medical] 1 mg/1ml) al 1/1000 (1/2 ampolla en 500 cc de 
suero salino fisiológico hasta un máximo de 20 cc). Se incide la piel con una hoja de 
bisturí del nº 15 hasta tejido celular subcutáneo y se procede la disección con bisturí 
eléctrico (Valleylab, División Autosuture, Alcobendas, España) en un plano entre el 
periostio y la gálea bajo visión endoscópica con una lente de 0º y 4 mm de grosor 
(Storz, Karl Storz Endoscópica Ibérica). Se extiende la exposición subgaleal entre las 
dos incisiones y un área de aproximadamente 4-5 cm a ambos lados de la línea media. 
 Se realizan dos trépanos a ambos lados de la línea media por detrás de la 
fontanela anterior y se conectan entre sí mediante pinza gubia o con motor de alta 
velocidad (Midas Legend, Medtronic, España). La separación entre los trépanos es la de 
la anchura deseada de la suturectomía. La resección debe alcanzar por delante todo el 
límite posterior de la fontanela anterior, de modo que quede liberada toda la porción 
anterior de la sutura. Después se realizan dos trépanos posteriores, a ambos lados de la 
línea media, justo delante de la fontanela posterior y se conectan entre sí por medio de 
pinza gubia y laminotomo. Generalmente se observa una indentación de la cresta sagital 
sobre el seno longitudinal superior y es característico el mayor grosor de la sutura a éste 
nivel. 
La disección progresa en el espacio epidural, entre la duramadre de la 
convexidad y el hueso de la sutura sagital, despegando bajo visión endoscópica el seno 
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longitudinal superior y la duramadre del vértex con un disector de tipo Olivecrona y 
aspiración (figura 6. GRAFICOS). Las venas emisarias ocasionales que se encuentran 
se seccionan previa coagulación bipolar (figuras 6. GRAFICOS). Una vez disecado todo 
el espacio epidural se conectan los trépanos anteriores con los posteriores mediante 
tijeras de disección de Mayo o de hueso de Tessier y se extrae toda la sutura sagital a 
través de la incisión anterior (figuras 7. GRAFICOS).  
 Completada la suturectomía se prosigue la disección epidural lateralmente hacia 
la sutura escamosa en ambos lados. Con tijera de Mayo curva se realizan osteotomías en 
cuña parietales, inmediatamente detrás de las sutura coronales y delante de las suturas 
lambdoideas (figura 9. GRAFICOS). Se completa la hemostasia en los bordes óseos con 
coagulación monopolar, protegiendo la duramadre con espátulas de silicona. Se procede 
al cierre de las incisiones en un solo plano con sutura reabsorbible 4/0 y Steri-strip con 
apósitos simples, obviando los vendajes compresivos tipo capelina. 
 Aproximadamente una semana tras la cirugía se toman medidas para el molde 
del casco (Ortosur S.A., Madrid) que empieza a utilizarse aproximadamente a partir del 
día 10 tras la intervención. Durante éste tiempo se recomienda mantener el decúbito 
supino estricto durante las horas de sueño. El casco se mantiene entre 3 y 9 meses 
utilizándolo unas 18-20 horas diarias. 
 
3.5.2. Suturectomía sagital abierta con osteotomías biparietotemporales (técnica de 
calvariectomía estándar) 
 La técnica ha sido descrita con anterioridad en diversas publicaciones (10, 45, 
58, 132,133).  La preparación, inducción y mantenimiento anestésico y posición son los 
mismos que en la técnica de suturectomía endoscópicamente asistida. 
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 Con el paciente en posición de decúbito prono modificado se realiza una incisión 
bicoronal retroauricular en zig-zag (trabajps de cosmetic incisión). Se incide el periostio 
perpendicularmente a la sutura sagital, extendiendo la incisión transversa hasta alcanzar 
ambas líneas temporales superiores. Se realiza el despegamiento subperióstico hasta 
alcanzar la unión fronto-glabelar y rebordes supraorbitarios por delante y el inion en la 
región posterior del cráneo. Lateralmemente se alcanza la inserción del músculo 
temporal sin despegarlo de la escama temporal. 
 A ambos lados de la línea media se realizan cuatro trépanos: dos inmediatamente 
posteriores a la fontanela anterior y otros dos inmediatamente anteriores a la fontanela 
posterior, todos ellos a unos 1,5 o 2 cm de la cresta sagital. Se comunican a través de la 
línea media con gubia o laminotomo y lateralmente entre sí con la sierra del craneotomo 
hasta completar la suturectomía sagital en toda su extensión. Se extrae entonces la 
sutura sagital en una sóla pieza, despegándola del seno longitudinal superior con ayuda 
de un disector romo tipo Olivecrona o Penfield nº 3. La hemostasia sobre el seno se 
completa con coagulación bipolar y Surgicel. 
 Finalmente se realizan osteotomías biparietotemporales de forma similar a la 
descrita para la suturectomía endoscópicamente asistida: dos cortes en cuña 
inmediatamente retrocoronales y otros dos prelambdoideos en forma de barril estallado 
(“barrel-stave”).  En los casos más severos se completan las osteotomías con la 
extirpación de ambas suturas lambdoideas y osteotomías occipitales. Se revisa la 
hemostasia, se sutura el periostio y se cierra gálea con sutura reabsorbible tipo Vycril 
3/0. La piel se cierra con grapas o puntos no reabsorbibles y se pone un apósito sobre la 
incisión y un vendaje moderadamente compresivo tipo capelina. 
 En la técnica abierta no se emplean cascos de remodelación externa salvo 
excepciones. 
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4.1. ESTUDIO DESCRIPTIVO GENERAL 
 El estudio consta de ciento noventa y seis (196) pacientes intervenidos con 
diagnóstico de escafocefalia. Cincuenta y dos pacientes (52) se intervinieron mediante 
una suturectomía endoscópicamente asistida (en lo sucesivo grupo endoscopia), 
mientras que los restantes ciento cuarenta y cuatro (144) se operaron con una cirugía  
convencional abierta (calvariectomia estándar, en lo sucesivo grupo abierta). De estos, 
ochenta y seis pacientes (86) corresponden al mismo periodo de estudio (Enero de 2003 
a Diciembre de 2012), mientras que los restantes cincuenta y ocho pacientes (58), son 
niños intervenidos entre 1993 y 2003 mediante técnica estándar, y que consideraremos 
grupo histórico. 
 Todos los pacientes del grupo endoscopia y del grupo abierta fueron 
intervenidos dos únicos cirujanos adscritos a la cirugía craneofacial en la Unidad de 
Neurocirugía Pediátrica: el cirujano A intervino 74 pacientes (53,62%) y el cirujano B, 
64 pacientes (46,38%).  
La procedencia de los pacientes se refleja en el mapa adjunto (fig. 1), pero cabe 
destacar que 30 de los 52 pacientes operados por la técnica endoscópica (57,5%) 
proceden de fuera de la comunidad de Madrid, y 38 de éstos 52 (73,07%) pertenecen a 
un área sanitaria distinta al Área 11, que era la población adscrita al Hospital 12 de 
Octubre hasta la implantación del Área Unica . Estas cifras dan una idea de la influencia 
de la Unidad de Cirugía Craneofacial creada en Enero de 1989 y primera en España en 
forma de Unidad Multidisciplinar. 
En el periodo de estudio (enero de 2003 a diciembre de 2012) se trataron en la 
Unidad 351 pacientes con diagnóstico de craneosinostosis: 168 escafocefalias; 63 
trigonocefalias; 47 plagiocefalias; 26 craneosinostosis múltiples no sindrómicas; 2 
sinosotosis lambdoideas; 45 síndromes craneofaciales (20 síndromes de Apert; 16 
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síndromes de Crouzon; 7 síndromes de Pfeiffer; 2 síndromes de Sahtre-Chotzen) (tabla 
1). Destaca la alta incidencia de síndromes craneofaciales operados (casi un 13%, 45 de 
351), respecto a las cifras de series similares. Esto puede explicarse porque al tratarse la 
Unidad de un centro de referencia nacional “de facto” para la patología craneofacial, la 
proporción de pacientes complejos derivados por otros servicios de Neurocirugía es 
muy elevada.  
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Tabla 1. Procedencia de los pacientes intervenidos (grupo A y grupo B) 
REGIÓN n (138) % 
Albacete 1 0.72 
Alicante 3 2.17 
Asturias 6 4.35 
Badajoz 10 7.25 
Burgos 9 6.52 
Ciudad Real 1 0.72 
Cuenca 6 4.35 
Cáceres 6 4.35 
Córdoba 1 0.72 
Guipúzcoa 1 0.72 
León 1 0.72 
Madrid 56 40.58 
Palencia 3 2.17 
Salamanca 2 1.45 
Santander 3 2.17 
Segovia 1 0.72 
Sta. Cruz de 
Tenerife 
1 0.72 
Tenerife 4 2.90 
Teruel 1 0.72 
Toledo 2 1.45 
Valladolid 16 11.59 
Vizcaya 1 0.72 
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Tabla 2. Craneosinostosis operadas (periodo enero de 2003 a diciembre de 2012) 
TIPO n (351) % 
Escafocefalia  168 47,86% 
Plagiocefalia anterior 47 13,39% 




Sinostosis lambdoideas 2 0,56% 
Síndrome de Apert 20 5,6% 
Síndrome de Crouzon 16 4,5% 
Síndrome de Pfeiffer 7 1,99% 
Síndrome de Saehtre-Chotzen 2 0,56% 
 
Gráfico 2. Distribución de las craneosinostosis operadas (periodo enero de 2003 a 
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Las características de la población seleccionada se recogen en la tabla 2.  
Tabla 3. Características de la población seleccionada (*) 
   n (196) % 







































Rx preoperatoria  122 62,2% 
Rx postoperatoria  115 58,7% 
Fotos preoperatorias  107 54,6% 
Fotos postoperatorias  100 51% 
TC preoperatorio  86 43,9% 
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(*) Se incluyen los datos referidos a los grupos A (endoscopia), B (abierta) y H 
(histórico) 
 
Además de la calvariectomía estándar (técnica abierta) y la suturectomía endoscópica 
(técnica endoscópica), se realizaron otras técnicas quirúrgicas en pacientes con 





Tabla 4. Sexo 
 endoscopia abierta historica total 
varones 33 (63,5%) 69 (80,2%) 37 (63,8%) 139 (71%) 
hembras 19 (36,5%) 17 (19,8%) 21 (36,2%) 57 (29%) 
     
n total 52 86 58 196 
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En la serie endocópica (grupo A), se intervinieron 33 varones (63,5%) y 19 
mujeres (36,5%). 
De todos los pacientes intervenidos en el periodo Enero de 2003 a Diciembre de 
2012 (grupos A y B),  treinta y siete (37) eran mujeres (26,81%), mientras que ciento y 
uno (101) eran varones (73,19 %).  
 
Gráfico 3. Sexo (periodo enero de 2003 a diciembre de 2012) 
 
 
En la serie global, que incluye todos los 196 pacientes del grupo A, B y H, 57 
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Gráfico 4. Sexo (distribución de grupos) 
 
 
Estos datos coinciden con la mayor parte de las series quirúrgicas publicadas 
sobre escafocefalia, en las que la proporción varón/hembra oscila entre 2,3/1 y 3,5/1. 
Llama tan sólo la atención una menor proporción de mujeres en la serie de cirugía 
abierta (grupo B), con un 80,2% de varones (69 frente a 17), lo que supone un ratio de 
4/1, sin que exista una explicación lógica para este dato más allá del azar dela muestra. 
 
4.1.2. Edad 
La edad de los pacientes en el momento de la intervención en meses osciló entre 
las 3 semanas y los 17 meses, con una media de 4,69 meses y una mediana de 4,00 (DS 
2,28; 0,3-17). Noventa y seis (96) pacientes, es decir casi la mitad de la serie, se 
intervinieron entre los 3 y los 4 meses de edad (48,97%).  
 


















Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
122	  
 
Tabla 5. Edades (n=196) 
Edad (*) 0,3 1 2 2,5 3 3,5 4 4,5 5 5,5 6 6,5 7 8 9 10 11 17 
n 2 1 11 4 50 2 40 4 32 13 3 11 1 8 7 1 5 1 
(*) edad en meses 
 
 




El peso de los pacientes correspondientes a los grupos A y B osciló entre los 
3,130 kg y los 13 kg (en un paciente de 17 meses de edad), con una media de 6,85 kg y 
















8 7 7 
meses	  
	  	  




Gráfico 6. Distribución de edades vs peso (n=138) 
 
 
La probabilidad de recibir una transfusión durante la cirugía se relacionaba con el 
peso del individuo y se incrementaba, como era de esperar, en pacientes con menor peso 
con una relación estadísticamente significativa tanto en volumen transfundido total 
(intraoperatorio más postoperatorio) como en volumen transfundido intraoperatorio 
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Tabla 6. Peso. Volumen transfundido 
Variable  n Media DS Mínimo Máximo 









196 63,02 78,69 0 390,00 
 
 
Gráfico 7. Volumen transfundido total respecto al peso (n=138) 
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Gráfico 8. Volumen transfundido intraoperatorio respecto al peso (n=138) 
 
Coeficiente de correlación de Pearson. Valor p<0,0112 
 
4.1.5. Uso de ortesis craneal (casco) 
 Ciento cuarenta y cinco (145) pacientes no utilizaron ortesis craneal 
postoperatoriamente. En 51 pacientes, se indicó tratamiento con casco tras la 
intervención (estándar o endoscópica) durante un plazo de tiempo que osciló entre los 2 
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Gráfico 9. Ortesis craneal (n=196). Pacientes con casco y tiempo de utilización (en 
meses) (*) 
 
(*) en 10 pacientes no fue posible determinar el tiempo de utilización de la ortesis. 
 
4.1.6. Estudios de imagen 
En 74 pacientes (37,76%) se realizaron Rx preoperatorias, y en 81 (41,33%) 
postoperatorias. 
En 86 pacientes (43,88%) se realizaron TC craneales preoperatorios, pero tan 
solo en un 32,14% de pacientes (63) se llevó a cabo un TC postoperatorio en algún 
momento de la evolución.  
Se recuperaron fotografías de estudio preoperatorias en 89 pacientes (45,4%), y 
postoperatorias en 96 (48,98%). 
Con todo ello, junto a la craneometría con calibre en la visita en consultas se 
obtuvieron los parámetros de diámetros AP máximos, diámetros transversos máximos, 
índices cefálicos y clasificación en la escala modificada de Whitaker. 
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4.1.7. Transfusión sanguínea 
 Se cuantificó en todos los pacientes del grupo A (cirugía endoscópica) y de los 
grupo B (cirugía abierta) y H (histórico) el volumen total de concentrado de hematíes 
transfundido intraoperatoriamente, en el periodo postoperatorio, y el volumen global, 
(sumatorio de ambos). 
Ciento treinta y tres (133) pacientes precisaron transfusión de concentrado de 
hematíes intraoperatoriamente, lo que corresponde al 67,86% de los casos. Sesenta tres 
(63) pacientes precisaron transfusión de concentrado de hematíes postoperatoriamente, 
durante su estancia en UCI (32,14%). 
 




El volumen máximo de transfusión intraoperatoria fue de 700 cc. Los pacientes 
que recibieron más de 200 cc de hemoconcentrado, requirieron asimismo volúmenes 
variables de plasma fresco. 
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Gráfico 11. Volúmenes totales transfundidos (n=196) 
 
En todos los pacientes de los grupos A y B pudieron obtenerse datos de los 
valores de [Hb] y [Hcto] preoperatorios, intraoperatorios y postoperatorios (n=138). 
El valor medio de [Hb] intraoperatoria fue de 7,8 g/mL (SD 1,14; rango: 4,7-
11,1), con un valor mínimo de 4,7 g/mL; el [Hcto] intraoperatorio medio fue 24,1 %, 
con mínimo de 13,1% (SD 3,50; rango: 13,1-32,2). 
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4.1.8. Distribución de casos operados por cada cirujano 
 Entre Enero de 2003 y Diciembre de 2012 se operaron 138 pacientes. De ellos, 
el cirujano A intervino 39 pacientes por vía endoscópica y 36 con una técnica abierta 
(total = 75). El cirujano B intervino en el mismo tiempo 13 pacientes por vía 
endoscópica y 50 pacientes más por una técnica convencional (total = 63).  
 Además hay que añadir otros 58 pacientes correspondientes a la serie histórica 
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Se recogen complicaciones de algún tipo (infección, complicación mayor o 
menor) en 59 pacientes del total de la serie (30,1%).  En el grupo A (cirugía 
endoscópica) se produjeron complicaciones de algún tipo en 10 pacientes (21,1% del 
total). En el grupo B (cirugía abierta) se produjeron complicaciones en 38 de los 86 
pacientes (44,18%) (veáse Tablas 7 y 8).  
En los datos obtenidos de la serie histórica (grupo H) no se reflejaban las 
complicaciones menores, la tasa de infección o las incidencias postoperatorias que 
retrasaron un posible alta de los pacientes. En los evolutivos clínicos, informes de alta y 
base de datos se recogieron tan sólo dos complicaciones muy graves. 
Afortunadamente no existió mortalidad operatoria en la serie. 
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A. Tasa de infección:  
La incidencia de infección en el grupo de cirugía convencional fue de 
20,93% (18/86). Estos casos corresponden a 10 infecciones de herida quirúrgica 
(cultivos positivos en el hematoma subgaleal reintervenido) y 8 infecciones de 
vía central con bacteriemia y hemocultivos positivos. Los gérmenes más 
habituales fueron el estafilococo (S. epidermidis, S. aureus oxacilin-S, oxa-R) y 
el E. coli, todos gérmenes que se aíslan habitualmente en la piel de los pacientes. 
Cinco de los diez casos de infección del hematoma postquirúrgico se 
relacionaron claramente con una causa hematógena, con foco inicial en la vía 
central femoral, bacteriemia y colonización posterior del acúmulo subgaleal. 
Entre las infecciones graves destacan además un caso de osteomielitis focal por 
S. aureus oxa-S y un caso de meningitis por S. aureus, en probable relación con 
una TVP séptica con origen en la vía femoral. 
En el grupo de cirugía endoscópica no se produjeron infecciones 
profundas (lecho quirúrgico o de accesos venosos). Se tan sólo se produjo una 
infección superficial de la herida quirúrgica (2%) que se resolvió con curas 
locales de la herida y tratamiento antibiótico oral.  
 
En cuanto a la presencia de infección urinaria en el postoperatorio, en la 
cirugía abierta se produjeron 6 casos (4 casos por E. coli y 2 por Klebsiellla) en 
los 86 pacientes (6,97%). En la cirugía endoscópica se presentaron dos 
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Gráfico 15. Tasa de infección global (n=138) 
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B. Complicaciones mayores: 
En el grupo de la cirugía endoscópica (52 pacientes) se produjeron 
complicaciones mayores en 5 pacientes (9,6%):  
- un desgarro de seno longitudinal superior sin trascendencia 
postoperatoria, pero que requirió la trasfusión de 250 cc de 
concentrado de hematíes en el postoperatorio inmediato;  
- una escara en el vértex (Paciente 19. GRAFICOS) que afectó a 
todo el espesor del cuero cabelludo probablemente relacionada 
con el empleo en un plano de disección inadecuado del bisturí 
eléctrico. Esta paciente ha precisado la implantación de 
expansores cutáneos y una cirugía posterior con colgajos de 
rotación por parte del Servicio de Cirugía Plástica Infantil para 
su solución;   
- una hemólisis postransfusional aguda sin repercusiones 
definitivas que se tradujo en hematuria y anemia que precisó 
terapia de hiperhidratación;  
- una fractura evolutiva a raíz de un desgarro de la duramadre 
coronal que pasó inadvertida intraoperatoriamente y se 
diagnosticó a los 3 meses tras la cirugía. La paciente requirió 
intervención quirúrgica para su reparación con un resultado 
final excelente (Paciente 45. GRAFICOS);  
- finalmente, como complicación inusual, en un paciente se 
produjo una migración del catéter de la vía femoral a la arteria 
dorsal del pie, al seccionarse inadvertidamente durante su 
retirada. El paciente requirió anticoagulación con heparina y un 
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procedimiento endovascular en la sala de hemodinámica para 
su extracción. 
 
 En el grupo de cirugía convencional (86 pacientes) se identificaron 7 
pacientes con complicaciones mayores (8,1%). En algunos pacientes se produjo 
más de una complicación. Entre las infecciones graves deben reseñarse además 
un caso de osteomielitis focal que requirió nueva intervención para fresado del 
foco y antibioterapia prolongada y un caso de meningitis por S. aureus, en 
probable relación con una TVP séptica con origen en la vía femoral.  
Tres pacientes sufrieron un embolismo aéreo intraoperatorio con 
inestabilidad hemodinámica importante (grado III) y asistolia prolongada en uno 
de los casos, aunque afortunadamente sin trascendencia final tras superar la 
situación de estrés intraoperatorio (3,4%). Finalmente en un paciente se produjo 
un desgarro dural con fístula de LCR autolimitada, que no requirió posterior 
tratamiento quirúrgico. Dos pacientes sufrieron una depresión respiratoria tras la 
extubación, de causa medicamentosa, que requirió reintubación y conexión 
transitoria a respiración mecánica. 
 
C. Complicaciones menores:  
En el grupo de cirugía abierta se destacan durante el ingreso 6 casos de 
síndrome febril postoperatorio sin foco, una infección de la esfera ORL, un TCE 
leve por caída de la cama, una escara profunda por vendaje compresivo de la 
capelina y una depresión respiratoria leve post-extubación. Destacan además 
cinco gastroenteritis agudas (tres virales por Rotavirus; una por Campylobacter; 
otra por Salmonella sp.). 
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En el grupo de cirugía endoscópica solo cabe destacar una dehiscencia de 
la herida quirúrgica que se solucionó con una sutura a pie de cama. 
 
















M.D.Z. (E-04) Infección orina (E.coli)   







P.I.T. (E-06) Infección superficial herida 
quirúrgica 
  
S.L.G. (E-20)  Escara en vértex Reintervención por 
C. Plástica 
SV.H.A. (E-34) Infección orina (E.Coli)   
S.G.C (E-38)  Hemólisis postransfusional Prolongación ingreso 
en UCI 
D.R.P. (E-45)  Fractura evolutiva Reintervención 
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I.F.R. (A-6)  Escara frontal por vendaje Cirugía plástica 
E.E.P. (A-7)  Infección vía central y herida 
quirúrgica (S. aureus Oxacilin-
R) 
Reintervención 
J.D.M. (A-10) Infección urinaria (E. coli) Asistolia intraoperatoria 
(embolismo aéreo?) 
Sin secuelas 
P.S.C (A-12)  Infección  herida quirúrgica (S. 
epidermidis) 
Reintervención 
B.G.G (A-13) Sdrome febril (ORL)   
A.P.S (A-20) GEA (rotavirus +) Infección vía central y herida 
quirúrgica (S. aureus Oxacilin-
S) 
Reintervención 
A.P.F (A-28) Infección urinaria (E. coli)   
A.T.R (A-32)  Sepsis vía central (E.coli)  
M.P.P (A-34) GEA (Campylobacter)  Prolongación ingreso 
 
I.S.V. (A-35)  Infección  herida quirúrgica (S. 
aureus) 
 
A.M.G. (A-37) GEA (Salmonella)  Prolongación ingreso 
J.O.R (A-38) Infección orina (Klebsiella) Embolismo aéreo intraop  




Infección orina (Klebsiella) 
Escara frontal por vendaje 
  




 M.P.M (A-45) Sdrome febril prolongado  
TCE en ingreso 
 Hematoma subdural 
agudo que no precisó 
evacuación 
J.S.R (A-46)  Sepsis vía central (E.coli)  
A.S.V (A-48) GEA (rotavirus +)  Prolongación ingreso 
R.L.O (A-52)  Infección vía central y herida 
quirúrgica (S. epidemidis) 
Reintervención 
F.G.C. (A-54)  Desgarro dural y fístula LCR Autolimitada 
I.L.D. (A-58) Sdrome febril prolongado sin foco  Prolongación ingreso. 
Antibioterapia iv 
L.R.C. (A-63)  Infección  herida quirúrgica (S. 
epidermidis) 
 
H.G.R. (A-64)  Infección vía central y herida 
quirúrgica (S. aureus Oxacilin-
R) 
Reintervención 
A.E.R. (A-69)  Infección herida quirúrgica (S. 
aureus Oxacilin-S) 
Reintervención 
D.G.R. (A-71)  Embolismo aéreo intraop  






D.P.H. (A-73) Infección orina (E.coli)   
A.A.P. (A-74) Escara occipital 
GEA vírica rotavirus (–) 
  
D.L.J. (A-77) Hematoma subgaleal y fiebre 
prolongada 
 Prolongación ingreso. 
Antibioterapia iv 
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B.A.M. (A-78)  Infección herida quirúrgica por 




J.S.D. (A-79) Sdrome febril prolongado sin foco   
A.V.H. (A-82) Sdrome febril prolongado sin foco   
I.C.D. (A-83)  Meningitis por S. aureus 




Todas las complicaciones de la serie se describen y analizan detenidamente en 
un apartado posterior de la “Discusión”. 
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4.2. ESTUDIO DE VARIABLES.  ANALISIS UNIVARIANTE 
 
4.2.1. [Hb] preoperatoria, [Hb] intraoperatoria y [Hb] postoperatoria 
Si atendemos al parámetro [hemoglobina] no observamos diferencias 
significativas entre los grupos A y B (n=138), ni en el preoperatorio, ni en el 
intraoperatorio o postoperatorio, lo que indica una distribución homogénea de la 
variable en los dos  grupos (endoscópico vs abierto), así como un manejo anestésico del 
volumen circulatorio y parámetros hemodinámicos similares en todos los pacientes, 
independientemente de la técnica empleada.  
  
 
Wilcoxon two-sample test. (*) p valor = 0,0971; (**) p valor = 0,2107 
 
Lógicamente, los pacientes con un peso más bajo (tanto en el grupo estándar 








Endoscópica	   Abierta	   Endoscópica	   Abierta	  
Hemoglobina preoperatoria (*)                      Hemoglobina intraoperatoria (**) 
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Gráfico 16. Relación peso/[Hb] preop (n=138) 
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4.2.2. [Hcto] preoperatorio, [Hcto] intraoperatorio y [Hcto] postoperatorio 
La misma observación podemos hacer respecto al [hematocrito], similar en 
ambos grupos preop (grupo A y grupo B), intraop y postoperatoriamente, (n=138). 
 
 
Wilcoxon two-sample test. (*) p valor = 0,0646; (**) p valor = 0,814 
 
4.2.3. Diferencia entre [Hb] preoperatoria y [Hb] intraoperatoria 
Se alcanzó una diferencia estadísticamente significativa en el parámetro (dif 
[Hb]preop-[Hb]intraop) (n=138; p = 0,026), lo que traduce un margen mayor para el 
inicio de la transfusión en el grupo de endoscopia. La pérdida hemática es menor en el 
grupo de cirugía endoscópica, y se alcanzan diferencias más bajas entre [Hb]preop y 










Endoscópica	   Abierta	   Endoscópica	   Abierta	  
Hematocrito preoperatorio (*)                      Hematocrito intraoperatorio (**) 
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Wilcoxon two-sample test. p valor = 0,026 
 
4.2.4. Diferencia entre [Hcto] preoperatorio y [Hcto] intraoperatorio 
Idem en la variable (dif [Hcto]preop-[Hcto]intraop) (p=0,013; n=138), con la 
misma consideración respecto a la tendencia a una diferencia menor en el grupo de 
endoscopia. 
 















endoscópica	   abierta	  
dif [Hcto]preop-[Hcto]intraop 
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4.2.5. Volumen transfundido intraoperatorio 
El análisis de la variable [concentrado intraoperatorio] mostró una amplia 
significación estadística entre los dos grupos (endoscopia vs abierta). 
El volumen de transfusión de concentrado de hematíes oscilo entre 0 cc y 350 cc 
en el grupo endoscópico, con una media de 77,79 cc y una mediana de 65 cc. En el 
grupo estándar, la media es de 198,43 cc (mediana = 190 cc; rango  = 0 a 700 cc). La 
significación estadística alcanzó una p < 0,0001. 
 
 
Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.2.6. Volumen transfundido postoperatorio 
Esta significación también se alcanzaba cuando se analizaba el volumen 
transfundido de forma postoperatoria entre las dos técnicas ([concentrado 






Endoscópica	   Abierta	  
Volumen de transfundido intraoperatorio (cc) 
(*) 
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concentrado de hematíes osciló entre 0 y 200 cc (media = 46,87 cc), mientras que en el 
grupo estándar, osciló entre 0 y 390 cc (media = 114,57 cc). 
 
 
Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.2.7. Indice cefálico  
Si atendemos al resultado estético, sin duda el [índice cefálico] es el parámetro 
más útil para la valoración de resultados, ya que relaciona los diámetros anteroposterior 
y transverso craneales y permite medir cuanto se aleja la deformidad que acontece en la 
escafocefalia de los índices cefálicos considerados normales. Se obtuvo datos de IC en 
los 196 pacientes correspondientes a los grupos abierta, endoscopia e histórico. Se 
agrupan los pacientes del grupo H (histórico) y B (abierto) por tratarse con la misma 
técnica quirúrgica. 
 






Endoscópica	   Abierta	  
Volumen de transfundido postoperatorio (cc) 
(*) 
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Es importante reseñar que no existieron diferencias en el [índice cefálico] 
preoperatorio entre los tres grupos (A, B e H), lo que permite descartar el sesgo de 
selección de la técnica endoscópica para los casos menos severos. El [índice cefálico] 




Wilcoxon two-sample test. p valor = 0,4781 
 
B. Indice cefálico postoperatorio 
Sin embargo, existe una diferencia muy significativa entre los resultados del 
índice cefálico postoperatorio a los 6 meses y a los 2 años cuando se compara la técnica 
abierta (serie estándar e histórica) con la endoscópica, claramente favorable a ésta 
última. Ello indica una superioridad muy evidente de la técnica endoscópica respecto a 









endoscópica	   abierta	   histórica	  
IC preop 
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El IC medio a los 2 años en el grupo endoscópico fue de 77,94 (SD 5,22) por 
73,08 (SD 5,6) en el grupo de cirugía abierta (B + H). 
 
 
n=196. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
C. Indice cefálico: diferencia entre IC preoperatorio e IC postoperatorio 
 
No sólo el IC postoperatorio a los 2 años es mejor en la cirugía endoscópica, 
sino que se alcanza un grado de corrección superior (ganancia mayor en el IC 6m y 2 






Endoscópica	   Abierta	  (B+H)	   Endoscópica	   Abierta	  (B+H)	  
IC preoperatorio                                                    IC a los 2 años (*) 
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n=196. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor = 0,0004 
 
y se alcanza más rápidamente ([dif IC6m-ICpre]),): 
 
n=196. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.2.8. Tiempo quirúrgico 
 El tiempo operatorio en el grupo de cirugía abierta fue de 148,12 minutos de 






endoscópica abierta (B+H) 






dif IC 6m-ICpre (*) 
endoscópica	  	  	  	  
abierta (B + H) 
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tiempo por término medio fue de 97,40 minutos (rango 25 mins-185 mins; DS 37,55). 
La diferencia resultó ampliamente significativa (p < 0,0001) 
 
Gráfico 18. Tiempo quirúrgico 
 
n=138. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.2.9. Días de ingreso 
Si analizamos los días de ingreso totales en una y otra técnica, observamos que 
el número de días que permanece el paciente en la UCI y en planta es significativamente 
menor en el grupo endoscópico que en el estándar. 
Un paciente tipo del grupo A (cirugía abierta), permanecía ingresado de media 
12 días (3 de UCI y 9 de planta), por los 8 días de media del grupo B (endoscópico), con 








endoscópica	   abierta	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Gráfico 19. Días de ingreso 
 
n=138. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.2.10. Tasa de infección 
 La tasa de infección en los pacientes intervenidos por la técnica endoscópica fue 
del 6%. En el grupo estándar alcanzó el 21,6% (p < 0,0001). 
Gráfico 20. Tasa de infección 
 





Endoscópica	   Abierta	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4.2.11. Resultados en la escala de valoración cosmética 
En cuanto a los resultados desde el punto de vista cosmético (escala modificada 
de Whitaker), se observó una clara diferencia entre los grupos endoscópico y abierto. 
Ambas técnicas consiguen en torno a un 80% de resultados “bueno” o “excelente” 
(gráficos 21 y 22), sin embargo los pacientes intervenidos mediante técnica endoscópica 
obtienen más frecuentemente un resultado “excelente”. Entre los pacientes intervenidos 
por técnica endoscópica, un 60% obtuvo un resultado excelente, y en un 82% se 
consideró un resultado excelente o bueno. En el grupo de cirugía abierta estos 
resultados fueron de 35% (“excelente”) y un 78% (“excelente” o ”bueno”) 
repectivamente. Solo un 5,7% de la serie endoscópica obtuvo un resultado “malo” (3 
pacientes) por un 10,5% en la serie de cirugía abierta. Se observa una mayor proporción 
de pacientes con resultado “excelente” en la serie endoscópica. 
 











0	   5	   10	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Gráfico 22. Resultado en escala modificada (según técnica) 
 
 
Chi-cuadrado. (DF 3; 8,91; p = 0,0389) 
 
0%	   10%	   20%	   30%	   40%	   50%	   60%	   70%	   80%	   90%	   100%	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4.3. ANÁLISIS DEL VOLUMEN DE CASOS POR CIRUJANO (SURGEON CASE-
VOLUME) 
 
La cirugía endoscópica posee una curva de aprendizaje más larga que la cirugía 
convencional. No es de extrañar pues, que se produzca variación en cuanto a los 
resultados obtenidos, y las complicaciones producidas entre los diferentes cirujanos 
involucrados en función del número de casos intervenidos por cada uno. 
 
4.3.1 [Hb] y [Hcto] preoperatorios, intraoperatorio y postoperatorios 
El análisis de la Hb intraoperatoria y el Hcto intraoperatorio no muestra 
diferencias significativas entre ambos cirujanos (véase anexo estadística), lo que indica 
un manejo homogéneo de la dinámica circulatoria durante la cirugía por parte del 
servicio de Anestesiología. Los puntos de corte para el inicio de la transfusión fue 
similar en todos los casos en las dos técnicas. Lo mismo ocurre con las cifras finales de 
Hb y Hcto, idénticas en ambos casos (anexo estadística). 
 
4.3.2. Volumen transfundido 
Sin embargo, si valoramos la cantidad de sangre transfundida, observamos una 
diferencia estadística claramente significativa entre el Cirujano A y el Cirujano B a  
favor del primero, tanto en el volumen transfundido intraoperatoriamente (p < 0,0005) 
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n=196. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0005; (**) p valor < 0,0005 
(En la columna de “intraoperatorio” se representa p5-p95) 
 
4.3.3. Días de ingreso 
Si atendemos al total de días de ingreso, observamos nuevamente diferencias 
significativas entre los casos atendidos por el cirujano A (estancia total: 7 días; estancia 














cirujano	  A	   cirujano	  B	   cirujano	  A	   cirujano	  B	  
Volumen transfundido (cc) 
Intraoperatorio (*) Postoperatorio (**)  
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Gráfico 22. Días de ingreso por cirujano (n= 138) 
 
 
n=138. Wilcoxon two-sample test. (*) p valor < 0,0001 
 
4.3.4. Indice de complicaciones 
Finalmente, el número de complicaciones (globalmente: tasa de infección, 
mayores y menores; ver el apartado en la discusión) del cirujano A fue 
significativamente menor (32%) que en el caso del cirujano B (53%) (Chi-cuadrado; DF 
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  A	   Cirujano	  B	  
Días de ingreso 
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Col Pct -1 0 

















Frequency Missing = 58 
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Gráfico 23. Complicaciones por cirujano  (n= 138) 
 
Chi-cuadrado (DF 1; 6,45; p < 0,01) 
 
4.4 TABLAS SIGNIFICACIÓN ESTADÍSTICA 
 
4.4.1. Peso, edad, meses de empleo de casco 
Tabla 9. Peso, edad, casco 
GRUPO	   N	  
Obs	  
Variable	   Media	   DS	   Mínimo	   p25	   p50	   p75	   Máximo	   n	  
B	   86	   PESO	  EDAD	  CASCO	  	  
7.44	  5.79	  0.43	  	  
1.67	  2.66	  1.45	  	  
4.45	  2.00	  0.00	  	  
6.30	  4.00	  0.00	  	  
7.29	  5.00	  0.00	  	  
8.00	  7.50	  0.00	  	  
13.00	  17.00	  9.00	  	  
86	  86	  86	  	  A	   52	   PESO	  EDAD	  CASCO	  	  
5.88	  3.45	  4.12	  	  
1.30	  1.43	  2.31	  	  
3.13	  0.30	  0.00	  	  
5.00	  2.50	  3.00	  	  	  
5.79	  3.25	  5.00	  	  
6.27	  4.00	  6.00	  	  
10.00	  7.00	  9.00	  	  
52	  52	  52	  	  
H	   58	   PESO	  EDAD	  CASCO	  	  
.	  4.17	  0.00	  	  
.	  1.38	  0.00	  	  
.	  3.00	  0.00	  	  
.	  3.00	  0.00	  	  
.	  4.00	  0.00	  	  
.	  5.00	  0.00	  	  
.	  9.00	  0.00	  	  
0	  58	  58	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4.4.2. Indices cefálicos 
Tabla 10. Indices cefálicos 
GRUPO	   N	  
Obs	  
Variable	   Media	   	  DS	   Mínimo	   p25	   p50	   p75	   Máximo	   n	  
B	  
86	   	  IP	  PREOP	  AP	  PREOP	  IC	  	  PREOP	  IP	  6	  MESES	  AP	  6	  MESES	  IC	  6	  MESES	  IP	  2	  AÑOS	  AP	  2	  AÑOS	  IC	  2	  AÑOS	  
	  70.05	  105.90	  65.31	  84.55	  111.10	  76.33	  83.22	  110.79	  75.28	  
	  29.73	  44.95	  3.95	  29.00	  39.45	  4.21	  28.59	  39.52	  4.78	  
	  23.00	  37.00	  56.00	  36.00	  46.00	  68.00	  36.00	  50.00	  62.00	  
	  46.00	  67.00	  62.00	  64.00	  82.00	  73.00	  63.00	  83.00	  72.00	  
	  63.00	  95.00	  65.00	  79.00	  102.00	  76.50	  77.00	  100.00	  76.00	  
	  91.00	  137.00	  67.00	  107.00	  139.00	  79.00	  98.00	  128.00	  79.00	  
	  136.00	  214.00	  76.00	  144.00	  196.00	  89.00	  147.00	  202.00	  88.00	  
	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  	  
A	  
	  52	   	  IP	  PREOP	  AP	  PREOP	  IC	  	  PREOP	  IP	  6	  MESES	  AP	  6	  MESES	  IC	  6	  MESES	  IP	  2	  AÑOS	  AP	  2	  AÑOS	  IC	  2	  AÑOS	  
	  74.96	  114.58	  64.97	  80.96	  108.83	  74.96	  77.98	  100.83	  77.94	  
	  25.21	  35.83	  5.54	  31.27	  44.13	  5.27	  22.17	  29.51	  5.22	  
	  27.00	  43.00	  53.60	  13.00	  17.00	  62.30	  35.00	  46.00	  67.00	  
	  56.00	  86.50	  62.00	  57.50	  75.50	  72.45	  62.00	  79.00	  74.00	  
	  75.00	  115.50	  64.30	  83.00	  108.50	  75.00	  75.50	  100.00	  79.00	  
	  95.00	  145.50	  69.00	  108.50	  146.50	  78.15	  91.50	  123.50	  81.50	  
	  130.00	  180.00	  80.00	  150.00	  201.00	  87.00	  119.00	  165.00	  86.50	  
	  52	  52	  52	  52	  52	  52	  52	  52	  52	  	  
H	  
	  58	   	  IP	  PREOP	  AP	  PREOP	  IC	  	  PREOP	  IP	  6	  MESES	  AP	  6	  MESES	  IC	  6	  MESES	  IP	  2	  AÑOS	  AP	  2	  AÑOS	  IC	  2	  AÑOS	  
	  .	  .	  62.88	  .	  .	  .	  .	  .	  69.81	  
	  .	  .	  3.75	  .	  .	  .	  .	  .	  5.13	  
	  .	  .	  54.00	  .	  .	  .	  .	  .	  58.00	  
	  .	  .	  62.00	  .	  .	  .	  .	  .	  66.00	  
	  	  .	  .	  63.00	  .	  .	  .	  .	  .	  70.00	  
.	  	  .	  .	  64.00	  .	  .	  .	  .	  .	  72.00	  
	  .	  .	  73.00	  .	  .	  .	  .	  .	  88.00	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4.4.3. [Hb], [Hcto] y transfusión 
Tabla 11. [Hb], [Hcto] y transfusión 
GRUPO	   N	  
Obs	  
Variable	   Media	   DS	   Mínimo	   p25	   p50	   p75	   Máximo	   N	  
B	   86	   	  CONCENTRA	  INTRAOP	  CONCENTRAD	  POSTOP	  HCTO	  PREOP	  HCTO	  INTRAOP	  HCTO	  POSTOP	  HB	  PREOP	  HB	  INTRAOP	  HB	  POSTOP	  	  
	  198.43	  114.57	  33.93	  23.72	  33.09	  11.52	  7.70	  11.69	  
	  130.91	  82.08	  3.11	  3.34	  4.23	  1.01	  1.11	  3.79	  
	  0.00	  0.00	  23.40	  15.20	  21.30	  8.80	  4.80	  7.40	  
	  100.00	  50.00	  32.30	  21.60	  30.30	  10.90	  6.90	  10.30	  
	  190.00	  110.00	  33.90	  24.00	  33.55	  11.60	  7.70	  11.30	  
	  250.00	  180.00	  35.80	  26.10	  35.80	  12.10	  8.50	  12.20	  
	  700.00	  390.00	  40.90	  31.60	  42.80	  14.00	  10.20	  35.20	  
	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  86	  
A	   52	   	  CONCENTRA	  INTRAOP	  CONCENTRAD	  POSTOP	  HCTO	  PREOP	  HCTO	  INTRAOP	  HCTO	  POSTOP	  HB	  PREOP	  HB	  INTRAOP	  HB	  POSTOP	  	  
	  77.79	  46.87	  33.04	  24.94	  33.56	  11.22	  7.97	  11.24	  
	  78.24	  56.08	  3.30	  3.66	  5.68	  1.33	  1.17	  1.91	  
	  0.00	  0.00	  27.00	  13.10	  23.40	  8.20	  4.70	  7.50	  
	  0.00	  0.00	  30.50	  21.90	  29.80	  10.50	  7.25	  9.80	  
	  65.00	  17.50	  32.80	  25.10	  33.85	  11.05	  7.90	  11.45	  
	  125.00	  100.00	  35.05	  27.00	  37.35	  12.20	  8.70	  12.60	  
	  355.00	  200.00	  40.30	  32.20	  47.00	  14.60	  11.10	  15.50	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4.4.4. Días de ingreso 
Tabla 12. Días de ingreso 
 
GRUPO	   N	  
Obs	  
Variable	   Media	   DS	   Mínimo	   p25	   p50	   p75	   Máximo	   n	  
B	   86	   	  DIAS	  DE	  INGRESO	  DÍAS	  DE	  UCI	  	  
	  10.62	  3.12	  	  
	  3.87	  0.71	  	  
	  6.00	  2.00	  	  
	  8.00	  3.00	  	  
	  9.00	  3.00	  	  
	  12.00	  3.00	  	  
	  21.00	  6.00	  	  
	  86	  86	  	  A	   52	   	  DIAS	  DE	  INGRESO	  DÍAS	  DE	  UCI	  	  
	  6.90	  1.98	  	  
	  3.95	  0.73	  	  
	  2.00	  1.00	  	  
	  5.00	  2.00	  	  
	  6.00	  2.00	  	  
	  8.00	  2.00	  	  
	  28.00	  4.00	  	  
	  52	  52	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4.4.5. Tiempo quirúrgico 
Tabla 13. Tiempo quirúrgico 
GRUPO	   N	  
Obs	  
Variable	   Media	   DS	   Mínimo	   p25	   p50	   p75	   Máximo	   n	  
B	   86	   	  T	  QX	  	   	  148.12	  	   	  51.87	  	   	  	  75.00	  	   	  105.00	  	   	  135.00	  	   	  190.00	  	   	  315.00	  	   	  86	  A	   52	   	  T	  QX	  	   	  97.40	   	  37.55	   	  25.00	   	  70.00	  	   	  90.00	  	   	  127.50	  	   	  185.00	  	   	  52	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4.5 ANÁLISIS MULTIVARIANTE 
El análisis multivariante se realizó mediante test de regresión lineal múltiple. En 
este análisis se incluyeron los pacientes correspondientes a los grupos de cirugía 
endoscópica (grupo A) y abierta (grupo B), para su comparación.  
Las variables dependientes recogidas fueron:  
1. [Hcto] preoperatorio; 
2. [Hcto] intraoperatorio;  
3. [Hcto] postoperatorio;  
4. [Hb] preoperatoria;  
5. [Hb] intraoperatoria;  
6. [Hb] postoperatoria;  
7. dif[Hcto intra_post]: diferencia entre los valores de Hcto intra y 
postoperatorio;  
8. dif[Hb intra_post]: diferencia entre los valores de Hb intra y 
postoperatoria;  
9. dif[Hb pre_intra]: diferencia entre los valores de Hb preoperatoria e 
intraoperatoria;  
10. dif[Hcto pre_intra]: diferencia entre los valores de Hcto preoperatorio e 
intraoperatorio;  
11. número de días de UCI;  
12. tiempo operatorio;  
13. volumen de concentrado de hematíes transfundido intraoperatoriamente;  
14. volumen de concentrado de hematíes transfundido postoperatoriamente;  
15. índice cefálico (IC)  preoperatorio;  
16. IC a los 6 meses;  
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17. IC al año;  
18. dif[IC pre_2a]: diferencia entre el IC preoperatorio y a los 2 años. 
 
Para todas las variables registradas se realizaron los siguientes modelos (*): 
- Modelo A: Variable independiente = técnica (endoscópica vs abierta) 
- Modelo B: Variable independiente = peso + técnica (endoscópica vs abierta) 
- Modelo C: Variable independiente = edad(4 vs 1) + edad(3 vs 1) + edad(2 vs 1) 
+ técnica (endoscópica vs abierta) 
- Modelo D: Variable independiente = edad(4 vs 1) + edad(3 vs 1) + edad(2 vs 1) 
+ peso + técnica (endoscópica vs abierta). 
 
(*) Los grupos de edad correspondían a: 
edad 1: <3 meses 
edad 2: 3-4 meses 
edad 3: 4-6 meses 
edad 4: >6 meses 
 
4.5.1. [Hb] preoperatoria, [Hb] intraoperatoria y [Hb] postoperatoria 
Al ajustar la [Hb] preoperatoria por peso y por edad se encontraron diferencias 
de modo que los pacientes de menor peso y edad partían de cifras más bajas. Es 
llamativa una clara correlación significativa en la [Hb] preoperatoria en el grupo de 
pacientes que se encontraban entre los 4 y 6 meses (grupo 3), y que tenían una [Hb] de 
más de 1,25 puntos de media (en g/dL) respecto al resto. Esto podría indicar un 
subgrupo con una mayor reserva funcional entre los 4 y los 6 meses de edad. 
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No se observaron diferencias en las cifras de [Hb] intraoperatoria o 
postoperatoria  en el análisis de varianza al comparar esta variable con el peso, la 
técnica empleada (endoscópica vs abierta) o edad. Indica un manejo hemodinámico 
anestésico intraoperatorio y en UCI homogéneo con límites de transfusión similares en 
todos los grupos. 
 
4.5.2. [Hcto] preoperatorio, [Hcto] intraoperatorio y [Hcto] postoperatorio 
Las misma consideraciones pueden hacerse respecto al [Hcto] preoperatorio, con 
una media de casi 4% (3,90) superior en el grupo de 4 a 6 meses indicando nuevamente  
una mayor reserva hemoglobínica fisiológica en los pacientes de 4 a 6 meses de edad. 
Del mismo modo que con la [Hb] preoperatoria, al ajustar el [Hcto] preop por peso y 
por edad se encontraron diferencias de modo que los pacientes de menor peso partían de 
cifras menores.  
Esto permite apuntar una edad ideal para llevar a cabo la cirugía endoscópica 
que, tomando en cuenta criterios estrictamente hemmodinámicos, podría encontrarse en 
torno a los 4 meses de edad. 
Los valores de [Hcto] intraoperatorio y [Hcto] postoperatorio no mostraron 
significación en ninguno de los grupos. 
 
4.5.3. Diferencia entre [Hb] intra y preoperatoria [difHb pre_in] 
Para el conjunto de los pacientes, se alcanzó una significación estadística en la 
diferencia entre [Hb] pre e intraoperatoria (p = 0,027). Sin embargo, esta diferencia es 
mucho más acusada entre los dos grupos en el rango de edad de 4 a 6 meses (p = 0,008). 
Ello indicaría una mayor “resistencia al sangrado” o reserva volumétrica funcional a 
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esta edad, de carácter fisiológico y de nuevo, podría señalar la edad ideal para llevar a 
cabo esta intervención. 
 
4.5.4. Diferencia entre [Hcto] intra y preoperatorio [difHcto pre_in] 
Lo mismo pudo observarse en cuanto al Hcto ([difHcto pre_in]) (p = 0,0014) 
 
4.5.5. Días en UCI  
Los pacientes intervenidos por cirugía endoscópica, estuvieron ingresados un día 
(1,13 días) menos en UCI por término medio que los de cirugía abierta, 
independientemente del peso, edad o severidad de la escafocefalia (p < 0,0001). 
 
4.5.6. Tiempo quirúrgico  
El tiempo operatorio se acortó en 50 minutos por término medio en el grupo de 
cirugía endoscópica al compararlo con el de cirugía abierta (p < 0,0001). 
 
4.5.7. Transfusión de concentrado de hematíes intraoperatorio 
Los pacientes operados por técnica endoscópica recibieron por término medio 
120 cc menos de volumen de concentrado de hematíes respecto a sus pares de cirugía 
abierta, alcanzando una significación estadística (p < 0,0001). 
 
4.5.8. Transfusión de concentrado de hematíes postoperatorio 
Del mismo modo, los pacientes del grupo de cirugía endoscópica recibieron casi 
70 cc menos de volumen de transfusión que sus pares de cirugía abierta en el periodo 
postoperatorio, alcanzando significación en todos los grupos de edad y peso (p < 
0,0001). 
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4.5.9. Indice cefálico (IC) preoperatorio 
No existieron diferencias significativas en los IC preoperatorios en ambos 
grupos 
 
4.5.10. Indice cefálico (IC) postoperatorio a los 6 meses 
 El IC postoperatorio a los 6 meses era mejor en el grupo de cirugía endoscópica 
(p = 0,042) 
 
4.5.11. Indice cefálico (IC) postoperatorio a los 2 años 
 Esta diferencia era más llamativa a los 2 años, donde los pacientes del grupo 
endoscópico tenían mejores IC que los del grupo de cirugía abierta antes del ajuste por 
edad (p = 0,0027). Podemos interpretar que probablemente existe una mejoría del IC 
más prolongada en el tiempo en el grupo endoscópico. Esto se debería sin duda al efecto 
de expansión craneal del cerebro en crecimiento, mucho más acusado en los dos 
primeros trimestres de vida. 
Al realizar el ajuste por grupos de edad, se mantiene la significación (p = 0,045). 
La diferencia era más acusada en el grupo de edad de 4 a 6 meses  (p = 0,042), lo que 
incide en la idea de que los 4 meses podrían ser una edad óptima para la cirugía 
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Tabla 14. Resumen de análisis multivariante 
Variable SD t valor p valor 
dif HbIn_Pos  0.25808 -2.22 0.0279 
edad_grupo4 0.44753 1.75 0.0832 
edad_grupo3 0.36591 3.45 0.0008 
edad_grupo2 0.33827 0.00 0.9984 
PESO 0.09823 -1.23 0.2226 
dif HctoIn_Pos 0.87571 -2.48 0.0143 
edad_grupo4 1.10857 1.48 0.1406 
edad_grupo3 1.05782 2.87 0.0048 
edad_grupo2 1.02298 -0.52 0.6039 
días de UCI 0.12586 -9.02 <.0001 
T quirúrgico 8.25947 -6.14 <.0001 
Concentr. intraop 20.03462 -6.02 <.0001 
Concentr. postop 12.89623 -5.25 <.0001 
IC postoperatorio 0.86991 3.06 0.0027 
edad_grupo4 1.26551 -1.58 0.1167 
edad_grupo3 1.20757 -2.05 0.0424 































Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
166	  
 
La sinostosis sagital precoz o escafocefalia es la forma más frecuente de 
craneosinostosis que precisa tratamiento en la infancia. Su incidencia se calcula en torno 
a uno de cada 2000 a 3000 recién nacidos vivos (aproximadamente 0,2-0,5/1000 RN). 
En nuestro medio se acepta que la escafocefalia debe operarse precozmente para 
conseguir una adecuada expansión del volumen craneal y evitar el riesgo de la 
compresión cerebral que produce el cierre precoz de la sutura sagital.  
 
5.1 HALLAZGOS EN LOS ESTUDIOS DE IMAGEN (TC) PREOPERATORIOS 
 Los hallazgos en las pruebas de TC craneal realizadas en los pacientes de uno y 
otro grupo son constantes. Una fusión prematura de la sutura sagital, con la cresta 
característica sobre el seno longitudinal superior que se extiende entre la fontanela 
anterior y la posterior, la disminución del diámetro transverso (distancia interparietal 
entre los dos eurion) y aumento del antero posterior. Cuando la fontanela anterior está 
abierta se produce un abombamiento frontal muy acusado (frente olímpica) al no estar 
restringido el crecimiento compensador en la porción anterior del cráneo. Sin embargo 
cuando la fontanela anterior está cerrada la sinostosis de la sutura sagital se acompaña 
habitualmente de un cierre precoz de la sutura metópica (sistema sagital). En éstos 
pacientes la frente es estrecha, con poco abombamiento frontal (leptoescafocefalia).  
Con frecuencia el TC muestra una discreta dilatación ventricular y aumento del 
espacio subaracnoideo de la convexidad. Estos cambios se han puesto en relación con 
anomalías en la reabsorción del LCR. En la sinostosis sagital, la compresión del seno 
longitudinal superior dentro del surco óseo que se crea por la fusión prematura de la 
sutura provocaría un aumento de la presión venosa y por tanto una absorción anormal 
del LCR con cifras de PIC “normales”, como se ha demostrado mediante test de 
	  	  
Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
167	  
infusión intratecal contínua (145). Según Hassler y Zentner (146), los cambios óseos a 
lo largo de la sutura sagital fusionada podrían alterar directamente la capacidad de 
reabsorción de las granulaciones aracnoideas. Chadduck ha propuesto otro mecanismo 
diferente, el aumento de la amplitud de la onda de latido cerebral (147), para explicar el 
acúmulo de LCR intraventricular y la dilatación del espacio subaracnoideo que subyace 
en el cierre prematuro de las suturas en la craneosinostosis.  
Aunque algunos autores han propuesto que las anomalías en la base del cráneo 
son el origen de la sinostosis sagital precoz (124), una revisión sistemática cuidadosa de 
las reconstrucciones en TC de todos los casos estudiados no muestra el cierre de 
ninguna de las suturas o sincondrosis de la base (125). Las deformidades craneales se 
deben simplemente a las restricciones en el crecimiento de la bóveda y los cambios 
compensadores debidos al cierre prematuro de la sutura sagital. El tipo de deformidad 
resultante depende de qué parte de la sutura se encuentra cerrada y de en qué momento 
se produce. La liberación quirúrgica precoz de dicha sutura pretende detener la 
aparición de dichos cambios compensadores. Dicho de otro modo, el tratamiento tardío 
de la escafocefalia conlleva la aparición de deformidades secundarias en forma de 
abombamientos frontales y occipitales que podrían evitarse si se indica una cirugía 
precoz durante los primeros meses de vida. 
 En el estudio de la pruebas de imagen de nuestra serie no se han encontrado  
diferencias entre los grupos. 
 
5.2 TÉCNICAS QUIRÚRGICAS PARA LA CORRECCIÓN DE LA 
ESCAFOCEFALIA 
Los primeros intentos de tratamiento quirúrgico de la escafocefalia se inician a 
finales del siglo XIX, con las craniectomías lineales y los avances en la técnica 
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quirúrgica, la antisepsia y la anestesia. Todo ello permite que a lo largo del siglo XX, 
con sucesivos desarrollos, se convierta en una cirugía segura y habitual en los Servicios 
de Neurocirugía Pediátrica, y posteriormente en las Unidades de Cirugía Craneofacial.  
Se han descrito multitud de técnicas para el tratamiento quirúrgico de la escafocefalia 
(véase el volumen II:  GRAFICOS). Todas ellas pretenden un objetivo común: expandir 
el volumen craneal, fundamentalmente aumentando el diámetro biparietal y corregir las 
deformidades asociadas, en particular los abombamientos frontal y occipital 
compensadores a la vez que se reduce el diámetro craneal  anteroposterior. Las técnicas 
más conservadoras consisten en simples craniectomías lineales, como la suturectomía 
simple. La gran ventaja es que conllevan una exposición craneal más pequeña, con 
menor disección de tejidos y pérdida hemática, por lo que el índice de complicaciones 
es en general más bajo. Por el contrario, la remodelación craneal que se consigue es 
menor y los resultados estéticos, por tanto, menos satisfactorios. Por este motivo son 
técnicas que se reservan para pacientes en edades tempranas o con deformidades 
compensadoras poco llamativas. Para algunos autores, la corrección de las 
deformidades que acompañan a la escafocefalia requiere la utilización de técnicas más 
agresivas, que implican el desmontaje, movilización y posterior osteosíntesis de grandes 
fragmentos de la bóveda craneal. Como contrapartida, estas técnicas implican un riesgo 
mayor de complicaciones ya que precisan disecciones extensas, movilización de 
fragmentos óseos que quedan devascularizados y tiempos quirúrgicos más prolongados 
que conllevan la necesidad de transfusiones de hemoderivados y aumentan el riesgo de 
complicaciones postopertorias, fundamentalmente infecciosas. 
Se han propuesto, y se mantienen aún en vigor multitud de técnicas para la 
corrección de la escafocefalia. Tras las craniectomías lineales pioneras preconizadas por 
Lane y Lannelongue a finales del siglo XIX, algunos cirujanos modificaron la técnica a 
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la vista de los insuficientes resultados de las mismas. Se introdujo la utilización de 
agentes caústicos, materiales extraños (silastic) o el desdoblamiento de la duramadre 
sobre los bordes óseos para prevenir el cierre precoz de las osteotomías que se 
observaba frecuentemente tras las craniectomías lineales aisladas (202, 218, 219). Estas 
técnicas rara vez impedían la reosificación y en ocasiones dañaban la duramadre y/o el 
parénquima cerebral, con el riesgo que implicaba el empleo de materiales heterólogos.  
El reconocimiento de que las deformidades en la escafocefalia afectaban a todo a 
la bóveda craneal supuso la aplicación de procedimientos más extensos, como las 
craneictomías lineales extendidas (220), donde se extirpaban las suturas no sinostóticas 
junto a la sagital en la técnica de la craniectomía total de vértex propuesta por Epstein 
(221). De forma casi contemporánea en Europa, Powiertowski y Matlosz popularizaron 
una craniectomía completa de la bóveda craneal en la que se extirpaba y retiraba todo el 
hueso de la misma esperando que se produjera la reosificación espontánea a partir de la 
capacidad osteogénica de la duramadre (222). Los pacientes se protegían 
postoperatoriamente con un casco hasta que se completaba la osificación. Sin embargo, 
pese al éxito inicial, se fue abandonando por la proporción inaceptable (hasta del 48%) 
de osificaciones insuficientes (116). Aunque las craniectomías lineales aún se llevan a 
cabo en muchos lugares, se ha acepta que el resultado de estas técnicas es insuficiente 
desde el punto de vista estético, por lo que se han ido desarrollando técnicas más 
radicales a medida que el cuerpo científico ha ido apuntando la superioridad de las 
técnicas de remodelación de la bóveda craneal completa (224, 225, 226, 227). 
Otra técnica popular desarrollada para la corrección de la escafocefalia fue la 
técnica “pi” (π). (228, 229). Fue la primera técnica descrita para obtener una corrección 
postoperatoria inmediata del diámetro anteroposterior, con un ensanchamiento 
secundario del diámetro biparietal. Esta técnica no afronta las deformidades occipitales 
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o frontales, y existe el peligro de que la presión inmediata sobre el parénquima cerebral 
y el acortamiento y pliegue (“kinking”) del seno longitudinal superior produzca un 
incremento peligroso de la presión intracraneal. Por este motivo algunos autores 
propusieron la monitorización de la PIC intraoperatoria durante el procedimiento (230, 
231).  En un intento de conseguir un acortamiento anteroposterior más gradual, 
reduciendo el riesgo de hipertensión intracraneal, Greensmith empleó una osteotomía 
tipo “pi” con un sistema de distracción aplicado completamente abierto para conseguir 
un acortamiento anteroposterior con un ensanchamiento biparietal progresivo (231). Se 
ha criticado a ésta técnica el hecho de que no resuelve los problemas de abombamientos 
frontales y occipitales.  Las craneoplastias mediadas por distractores (232) tienen los 
mismos problemas que las técnicas de corrección gradual, y conllevan el inconveniente 
de necesitar una segunda intervención para la retirada del material. 
La experiencia demuestra que el momento óptimo para el tratamiento de la 
escafocefalia es durante los primeros 9 meses de vida (212). El reto se encuentra en 
conseguir la derivación temprana de estos pacientes al especialista adecuado. La tarea 
inicial de cribaje y diagnóstico diferencial recae en nuestro medio en neonatólogos y 
pediatras generalistas, que en ocasiones tienen una experiencia limitada en el 
reconocimiento de las craneosinostosis, particularmente en aquellas más leves que no se 
acompañan de estigmas muy deformantes. Las craneosinostosis primarias de una sutura 
única se encuentran presentes ya -casi siempre- en el momento del nacimiento. Un 
diagnóstico precoz permite un tratamiento inmediato, con resultados más satisfactorios 
que cuando se ha desarrollado todo el espectro de la deformidad.  
Aunque la mayor parte de las escafocefalias se reconocen y tratan en los 
primeros meses de vida, algunos niños no acuden a los centros de cirugía craneofacial 
hasta la infancia, por encima de los dos años. A esta edad, la bóveda craneal se ha 
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alargado anómalamente, y el resultado es una severa deformidad de la base del cráneo; 
el cráneo del niño es mucho más grueso, y menos maleable para su manipulación 
quirúrgica y remodelación. Después del año de edad, los defectos craneales resultantes 
de técnicas quirúrgicas de remodelación agresiva suelen no reosificar.  Finalmente 
existe un rápido decrecimiento de las fuerzas conductoras que tienden a cerrar las 
suturas y a moldear la forma de la bóveda craneal (expansión impelida por el 
crecimiento en volumen cerebral). Estas dificultades añadidas suponen un reto 
particular en el tratamiento quirúrgico de de la escafocefalia en pacientes mayores de 1 
año. Se han descrito varias técnicas para el tratamiento de la escafocefalia en estos casos 
(212, 213, 214, 215, 216, 217). Describimos a continuación las empleadas en nuestro 
centro. 
A) Técnica de remodelación en “concha de almeja” (“clamshell”): se aplica a 
pacientes mayores de 1 año y hasta los 10 años de edad. El paciente se sitúa en 
posición de decúbito prono (o en decúbito supino si se decide una remodelación 
frontal en lugar de occipital) con una manta de vacío y la cabeza flexionada de 
modo que sea posible acceder al abombamiento occipital. Se monitoriza la 
presión arterial invasiva (arteria radial o femoral), el end-tidal CO2 y se 
canalizan un catéter venoso central o bien dos vías periféricas de volumen. Se 
administra una dosis de cefazolina previa a la incisión. 
A través de una incisión bicoronal y tras despegamiento subperióstico se 
expone toda la bóveda craneal. Se planean las osteotomías en forma de “barril 
estallado” (figura 16. GRAFICOS), con trépanos a ambos lados del seno 
longitudinal superior, junto a las suturas coronales y lambdoideas, y en la región 
fronto-temporal justo encima del ala menor del esfenoides bilataralmente (212). 
Se realiza en primer lugar una craneotomía bifrontal aproximadamente un 
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centímetro por encima del reborde supraorbitario, con extracción de los 
fragmentos y remodelación de los mismos. Para ensanchar el diámetro 
horizontal del cráneo, se separan las osteotomías en barril estallado unos 15-18 
mm en el plano coronal, y se suturan o se unen entre sí con placas reabsorbibles 
para mantener la separación. Finalmente se completa la intervención con 
osteotomías tipo “shell” sobre el occipital para minimizar el abombamiento 
occipital. Se repone el periostio sobre las osteotomías y se cierra en dos o tres 
planos. 
B) Técnica de Melbourne: se aplica en pacientes entre 9 meses y 24 meses de edad.  
Esta técnica, además de corregir los diámetros anteroposterior y transverso, 
enfatiza la elevación occipitovertical y soluciona la posición anterior del vértex, 
con una corrección inmediata satisfactoria (233). El paciente se sitúa en decúbito 
supino y con las medidas anestésicas de monitorización y protección habituales. 
Sobre un cabezal de herradura, la cabeza del paciente se deja suelta para permitir 
su movilización a ambos lados, con el fin de poder acceder a la parte inferior de 
la prominencia occipital. La incisión cutánea es bicoronal, pero se localiza más 
posterior que para un avance fronto-orbitario estándar. Para evitar un sangrado 
excesivo por compresión de las venas del cuello, se minimiza la flexión cervical. 
Tras el despegamiento subperióstico habitual, amplio hasta sobrepasar el reborde 
orbitario y la prominencia occipital se diseñan las osteotomías (figura 17. 
GRAFICOS). La barra fronto-orbitaria se deja en su sitio, pero se eleva un 
amplio segmento frontal bicoronal al que se realizan cortes en barril estallado 
lateralmente para incrementar la anchura bitemporal, rotándolo hacia atrás para 
corregir el exceso de abombamiento frontal. El escalón que se crea en la unión 
con la barra fronto-orbitario se fresa hasta conseguir un relieve suave y 
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armónico. La sutura coronal se despega de la duramadre y se extrae una tira 
coronal que se remodela para ensancharla en los lados y bajar la porción central. 
Generalmente se divide en la línea media y se fractura lateralmente para 
ensanchar la constricción parietal anterolateral. Esta tira se conecta finalmente al 
hueso frontal que se ha expandido mediante osteotomías en barril estallado. 
La tira de hueso inmediatamente posterior a la tira coronal se planifica 
con una anchura de 3 o 4 cm, y se rota y retrae 90º hacia atrás para formar el 
nuevo occipucio. El occipucio deformado original se eleva en continuación con 
una tira de hueso de 3 a 4 cm de anchura que se extiende anteriomente y hacia el 
centro incluyendo la sutura sagital sinostótica. El aspecto posterior de este 
segmento se trata mediante osteotomías en barril estallado para expandirlo 
fijándolo al segmento A. El segmento B se avanza hacia delante y se fija a la tira 
coronal, reduciendo por tanto el diámetro anteroposterior. Tras la elevación 
occipital vertical se crea un gran espacio en la nueva posición posterior del 
vértex, un área en la que el cerebro puede expandirse. Las placas parietales se 
reforman y resitúan para ensanchar la región parietal. La osteosíntesis de todo el 
montaje se realiza con placas reabsorbibles o suturas reabsorbibles. 
 
El trabajo de algunos autores fundamentalmente en la última década (1, 45, 52, 
53, 55, 57, 336) ha permitido llevar a cabo estas cirugías a través de técnicas 
mínimamente invasivas, mediante cirugía endoscópicamente asistida cuando el paciente 
es diagnosticado y derivado a una Unidad de Cirugía Craneofacial de forma precoz.   
La suturectomía sagital endoscópicamente asistida persigue los mismos 
objetivos que la calvariectomía de vértex, tratamiento estándar en la mayor parte de las 
unidades de cirugía craneofacial. Consiste la primera, al igual que esta, en realizar una 
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suturectomía sagital amplia que se completa con osteotomías biparietotemporales 
prelambdoideas y retrocoronales (ver descripción de la técnica quirúrgica). De esta 
manera se realiza una técnica quirúrgica idéntica, pero a través de mínimas incisiones. 
La exposición quirúrgica es menor, se acorta el tiempo de cirugía y se minimiza el 
sangrado peroperatorio al existir una disección menor y más controlada que en la 
cirugía abierta convencional. 
Las principales críticas a esta aproximación vienen por parte de los grupos que 
preconizan la cirugía abierta (338). En opinión de estos autores, la cirugía mínimamente 
invasiva obtendría peores resultados tanto en la corrección de los índices cefálicos como 
en los resultados cosméticos de las deformidades acompañantes (fundamentalmente 
abombamiento frontal) (337, 338). Estos autores opinan también que los defectos óseos 
postquirúrgicos (craneolacunias) serían más prevalentes en los pacientes operados 
mediante técnica endoscópica. 
Las ventajas de la cirugía mínimamente invasiva (endoscópicamente asistida) 
sobre la cirugía convencional (abierta) se puede resumir en los siguientes puntos: a) 
menor tiempo quirúrgico, al reducirse la fase de apertura y cierre de la incisión en el 
scalp; b) un sangrado significativamente menor con lo que se minimiza la necesidad de 
transfusión de hemoderivados, evitando por tanto el riesgo de efectos secundarios de la 
misma, coagulopatía, hiponatremia, hipotensión y embolismo aéreo; c) ausencia de 
incisiones cosméticas inaceptables o zonas de alopecia, como ocurre en ocasiones en las 
incisiones bicoronales extensas; d) disminución de la inflamación postoperatoria, con la 
desaparición en la práctica del síndrome febril prolongado que presentan un elevado 
tanto por ciento de los pacientes de cirugía craneofacial y acortamiento del periodo de 
recuperación y la necesidad de analgesia, e) menor riesgo de infección tanto intracraneal 
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como extracraneal; y f) una disminución evidente de los costes por proceso al disminuir 
la incidencia de complicaciones y acortar el tiempo de ingreso en UCI y planta. 
Nuestro trabajo tenía como objetivo comparar los resultados de ambas técnicas: 
calvariectomía abierta (cirugía de remodelación estándar) respecto a la suturectomía 
endoscópicamente asistida. Se discuten individualmente cada uno de éstas variables. 
 
5.3 ESCALAS DE VALORACIÓN POSTQUIRÚRGICA 
Al revisar la literatura relacionada no se encuentran escalas objetivas y aceptadas 
universalmente para valorar el resultado postoperatorio de la escafocefalia desde el 
punto de vista estético. Habitualmente se han empleado diferentes escalas aplicadas a la 
cirugía craneofacial en general que no pueden medir las variables específicas implicadas 
en ésta patología. La valoración de los resultados estéticos tras la cirugía de corrección 
de la escafocefalia se ha realizado en base a tres parámetros: presencia de anomalías en 
la reosificación, persistencia de la morfología escafocefálica y la opinión subjetiva de 
los padres (61, 96, 97, 128). La mayor parte de las clasificaciones (61, 96, 130) incluyen 
sólo una de estas variables, y ninguna de ellas recoge en su totalidad los parámetros 
relacionados con el buen resultado quirúrgico. Otras más prolijas, multiplican las 
categorías sin definir datos de antropometría objetivos (372). Entre las más empleadas 
está la del grupo de Los Ángeles, que suele utilizarse como referencia de resultados al 
comparar las distintas técnicas quirúrgicas (135). 
Clase 1 Excelente o buen resultado, sin irregularidades palpables o visibles 
Clase 2 Excelente o buen resultado, con irregularidades palpables pero no 
visibles, que no requiere reintervención 
Clase 3 Excelente o buen resultado, con irregularidades visibles, que no requiere 
reintervención 
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Clase 4  Excelente o buen resultado, con irregularidades visibles, que requieren 
reintervención 
Clase 5 Resultado insuficiente, pero que no requiere reintervención 
Clase 6 Resultado insuficiente, que requiere reintervención 
Clase 7 Resultado insuficiente, que requiere reintervención en opinión del 
cirujano, pero que es rechazada por la familia 
Como vemos, se trata de una escala muy subjetiva de resultados. 
Por ésta razón hemos modificado dos de las escalas más habituales aplicadas en 
la cirugía craneofacial: la escala de Greene (96) y la de Whitaker y Bartlett (130), a las 
que hemos añadido los siguientes parámetros: 1) índice cefálico; 2) presencia 
postoperatoria de turricefalia, indentación pterional y/o facies leptoprosópica como 
señal de una corrección insuficiente; 3) persistencia de abombamiento frontal u occipital 
compensador; 4) persistencia de defectos craneales postoperatorios; 5) satisfacción 
global de los padres. 
 Los resultados se clasificaron en función de la misma en EXCELENTE, 
BUENO, REGULAR o MALO (131). 
 
ESCALA DE WHITAKER-BARTLETT  
I. Sin imperfecciones. 
IIA. Mínimas imperfecciones que no precisan corrección quirúrgica. 
IIB. Imperfecciones leves que precisarían correcciones quirúrgicas menores sobre partes 
blandas o de contorno óseo. 
III. Mal resultado. Necesidad de corrección quirúrgica en forma de osteotomías 
alternativas o injertos óseos. 
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IV. Mal resultado. Se recomendaría una nueva cirugía craneofacial de remodelación 
completa. 
 
ESCALA DE GREENE 
I. EXCELENTE: cuando sólo existen irregularidades mínimas palpables sobre 
el cráneo. 
II. BUENO: irregularidades óseas son siempre palpables en los relieves de los 
bordes de las osteotomías; presencia de depresiones situadas a la altura de la 
sutura coronal (pterion). 
III. DISCRETO: anomalías estéticas visibles, con persistencia de 
abombamientos frontales o/y occipitales. 
IV. POBRE: anomalías estéticas suficientemente importantes como para precisar 
una segunda intervención quirúrgica. 
 
En base a todo lo referido anteriormente, esta es la escala que hemos aplicado para la 
valoración de los resultados en nuestros pacientes: 
 
ESCALA MODIFICADA  de WHITAKER-GREENE 
EXCELENTE: IC ≥ 75. Morfología craneal armónica. Ausencia de turricefalia, 
abombamiento frontal u occipital o indentación pterional. Ángulo frontonasal normal. 
Ausencia de defectos craneales. 
BUENO: IC = 70-75. Morfología craneal armónica. Ausencia de turricefalia, 
abombamiento frontal o indentación pterional. Persistencia de mínimo abombamiento 
occipital. Defectos craneales menores de 10 cm². 
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REGULAR: IC = 70-75. Presencia de turricefalia, abombamiento frontal u occipital 
leves. Indentación pterional. Insatisfacción de los padres. Defectos craneales mayores 
de 10 cm². 
MALO: IC < 70. Presencia de turricefalia, abombamiento frontal u occipital marcados. 
Indentación pterional. Insatisfacción de los padres. Defectos craneales mayores de 10 
cm².  
 Existe un consenso general en torno a la idea de que las escalas de evaluación 
cosmética -si bien objetivas y reproducibles- no aportan una visión completa del 
impacto de la deformidad y de la cirugía sobre la calidad de vida del paciente. Dado que 
las craneosinostosis son un grupo de enfermedades  que producen otras alteraciones 
además de la deformidad estética, se han propuesto instrumentos de evaluación y 
validación de resultados que incluyen valoraciones radiológicas, otorrinolaringológicas, 
oftalmológicas, genéticas, neurocognitivas y de impacto sobre la calidad de vida (QOL 
questionnaires) (372). En la práctica, sin embargo, la aplicación de todas estas escalas y 
parámetros resulta poco práctica, y en la mayor parte de los casos de craneosinostosis 
aisladas, inviable. 
 
5.4 EDAD IDEAL (“TIMING” QUIRÚRGICO): 
Si bien todos los autores están de acuerdo en que el tratamiento de las 
craneosinostosis debe ser quirúrgico, la indicación del momento más adecuado para 
llevarlo a cabo sigue siendo motivo de debate. Existen dos corrientes fundamentales: 
aquella que aboga por un tratamiento precoz en los primeros meses de vida y la que 
recomienda tratar tardíamente, hacia el final del primer año de vida. 
Desafortunadamente no existe información objetiva y contrastada que permita apoyar 
una u otra opción ya que, entre otras razones, nunca se ha llevado a cabo un estudio 
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comparativo entre la cirugía precoz y la tardía. Además, la comparación de los 
resultados clínicos, o de las tasas de reintervención entre ambas series sería muy 
complicada, ya que no hay criterios uniformemente aceptados que definan el éxito de 
una cirugía o las necesidades de reintervención. Y precisamente ésta, el aspecto final  
desde el punto de vista cosmético, es uno de los indicadores de resultados más habitual. 
Ni siquiera está bien definido el concepto de re-estenosis (345). 
Existen estudios contradictorios sobre la alteración del desarrollo neurocognitivo 
en los pacientes con craneosinostosis simples y sobre como afecta la cirugía a su 
evolución. Hipotéticamente, el cierre prematuro de una sutura craneal produciría una 
deformidad, con alteración de los diámetros de la bóveda y base craneales que 
conduciría a una anomalía en la relación entre continente (cráneo) y contenido 
(cerebro), y por tanto una deformidad inducida de éste último, que en algunos casos 
podría suponer un aumento de la presión intracraneal. El objetivo de la cirugía precoz, 
sería permitir una expansión craneal temprana que minimizara los efectos de la 
craneoestenosis. A la constricción cerebral, debe añadirse el efecto de la hipertensión 
venosa, ocasionada por el defecto en el retorno venoso y la congestión producida como 
consecuencia del enclaustramiento del seno longitudinal superior en la sutura sagital 
afectada. La disminución del volumen intracraneal, unido a la congestión venosa se 
aúnan en la teoría de Monro-Kelly para producir un incremento de la presión 
intracraneal. 
A pesar de este mecanismo fisiopatológico tan evidente, algunos estudios no han 
sido capaces de encontrar una relación directa entre la craneosinostosis simple y la 
presencia de un deterioro cognitivo. Warschausky y cols. en un estudio sobre sinostosis 
metópica precoz (trigonocefalias) no encontró un déficit intelectual de estos pacientes, 
independentemente de la severidad de la estenosis frontal que presentaban (374). Sin 
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embargo, la mayor parte de los estudios publicados encuentran una clara asociación 
entre craneosinostosis y deterioro cognitivo que es más evidente en sinostosis 
multisuturales. Speltz y cols., en un metaanálisis sobre 17 publicaciones de la literatura, 
encuentra multiplicado por 3 el riesgo de deterioro cogntivo y de alteraciones en la 
adquisición del lenguaje y en el aprendizaje de los pacientes con craneosinostosis 
simple (375). En su opinión, en este trabajo de 2004, la cirugía no tendría efecto sobre 
la mejoría cognitiva en estos pacientes. Una explicación plausible podría ser la 
existencia de una alteración cerebral primaria, originada por la implicación de genes en 
la esfera de los FGFRs, MSX-2 y BMPs involucrados como hemos visto en la génesis 
del SNC. Becker et al. encuentran alguna anomalía en la adquisición del lenguaje, 
trastornos en la conducta o necesidades educacionales especiales hasta en el 40% de los 
pacientes intervenidos por una craneosinostosis no sindrómica (376). La extensa serie 
de Cohen (377) reporta conclusiones similares. Sobre un total de 100 pacientes con 
craneosinostosis simples (escafocefalia 45, trigonocefalia 23, plagiocefalia 32), y 
valorando el desarrollo cognitivo con las escalas de Bailey infantiles (BSDI-II) 
aplicadas antes y después de la cirugía, observa un retraso psicomotor hasta en un 50% 
de los individuos. Este retraso era más acusado en los pacientes con escafocefalia al 
compararlos con los que padecían plagiocefalia anterior o trigonocefalia. Aunque tras la 
cirugía persistían leves alteraciones en el desarrollo cognitivo, existía una clara mejoría 
tras la expansión craneal, que era mucho más evidente en las subescalas referentes a 
desarrollo motor y motricidad fina. En la misma línea,  Kapp-Simon y cols. no 
observaron diferencias en el desarrollo cognitivo entre pacientes que habían sido  
intervenidos por una craneosinostosis múltiple y sus pares de control (378),  incidiendo 
en el efecto beneficioso de la cirugía. 
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Existen dos importantes publicaciones que refrendan este efecto protector de la 
cirugía temprana sobre pacientes con craneosinostosis simple. Por un lado, el estudio de 
Bellew y cols. (373) (realizado sobre 28 pacientes con escafocefalia intervenidos 
quirúrgicamente en torno a los 8 m de edad de media) mostraba un claro retraso en las 
escalas de desarrollo cognitivo preoperatorias de estos respecto a sus pares sanos  
(Griffiths Mental Development Scales). Este retraso se corregía tras la intervención, 
aunque persistía una discreta alteración en las pruebas de coordinación (mano-ojo). Esta 
mejoría no se producía en un grupo control de pacientes con escafocefalia que no 
habían sido operados. De forma similar, un estudio de Da Costa sobre el desarrollo 
cognitivo de 56 pacientes con craneosinostosis simples (escafocefalia, trigonocefalia y 
plagiocefalia anterior) mostró un claro deterioro de las funciones cerebrales en estos 
pacientes tanto globales como motoras preoperatoriamente. Ninguno de los pacientes se 
encontraba por encima de la media en alguno de los ítems y los autores postularon la 
influencia negativa del cierre precoz de las suturas craneales sobre estas funciones en 
una etapa del desarrollo particularmente sensible (379).  
 
CIRUGÍA PRECOZ: uno de los argumentos más poderosos a favor de la cirugía precoz 
en los primeros meses de vida es que actuaría frenando el efecto constrictivo de la 
craneosinostosis sobre el cerebro en desarrollo, y por tanto cualquier efecto deletéro 
sobre el mismo que la sinostosis pudiera producir (105, 109, 130, 346, 347, 348, 349, 
350, 351, 352, 353, 354, 355, 381, 383, 383). La cirugía precoz podría aliviar la presión 
intracraneal hasta en un 50% en pacientes con craneosinostosis sindrómicas (346, 349, 
350, 356, 357, 358, 360, 361) con un efecto teóricamente beneficioso en su desarrollo 
psicomotor. Junto a ello, comocemos que la presión intracraneal se encuentra elevada 
en aproximadamente un 20% de pacientes con craneosinostosis simples y aisladas (359, 
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361, 362), algo más frecuente de lo sospechado en un principio. Existe abundante  
evidencia indirecta de que la cirugía tardía en todas las craneosinostosis (incluida la 
escafocefalia) se asocia con un peor desarrollo psicomotor (346, 348, 349, 373, 378-
384), aunque esto no ha podido demostrarse concluyentemente aún (287, 346, 348, 
349). Estos trabajos se basan en estudios retrospectivos observacionales, que utilizan 
métodos groseros de evaluación del pronóstico psicomotor, y que no han incluido en el 
análisis el efecto de diferentes variables (como la severidad de la craneosinostosis, los 
resultados postoperatorios, la volumetría craneal...). Junto a todo ello, se ha demostrado 
que puede persistir una hipertensión intracraneal a pesar de una “adecuada” expansión 
craneal (363, 364). Teniendo en cuenta la pobre correlación existente entre volumen 
craneal e hipertensión intracraneal (365, 366), podría inferirse que la patogénesis de la 
hipertensión intracraneal no es tan solo un problema de menor volumen en la 
craneosinostosis (345). Se han implicado otros factores en su aparición como pueden ser 
la hipertensión venosa, las alteraciones en la circulación del LCR e hidrocefalia, y la 
obstrucción de las vías aéreas respiratorias (344).  
Otro factor implicado en la existencia de un retraso en el desarrollo psicomotor 
podría ser una anomalía en el desarrollo cortical genéticamente predeterminado, ya que 
muchos de los genes implicados en la sutura craneal, forman parte del complejo sistema 
de señalización, migración y posicionamiento celular (MSX-2; RUN2; FGFR...). Se ha 
discutido ampliamente en la introducción. 
La relación entre la función visual y la hipertensión intracraneal es asimismo 
compleja. Aunque la presencia de hipertensión intracraneal no es desdeñable en las 
craneosinostosis, particularmente en las múltiples, el hallazgo de un papiledema y de la 
atrofia óptica correspondiente es muy poco habitual en pacientes con craneosinostosis 
en los primeros meses de vida (367, 368). La proporción de niños con alteraciones de la 
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visión es sólo muy discretamente superior entre los niños que se operaron después del 
primer año de vida, y en cualquier caso es menor que la de pacientes en los que se 
diagnosticó una hipertensión intracraneal al inicio. Por otra parte, la aparición tardía de 
una craneosinostosis conduce frecuentemente a una atrofia  óptica irreversible y 
alteraciones subsecuentes de la agudeza visual y campimetría. Se ha relacionado este 
hecho con la menor tasa de mielinización de los primeros meses de la vida (345) y quizá 
con los mecanismos de compensación en la reabsorción de LCR en lactantes 
(reabsorción en bulbo olfatorio, zona de reflexión aracnoidea de las raíces espinales, 
canal centromedular...) que están ausentes a partir del segundo año de vida y en el 
adulto. 
Precisamente, la suturectomía endoscópicamente asistida, se realiza 
preferentemente en lactantes menores de 6 meses (idealmente sobre los 3 o 4 m de 
edad), con la idea de permitir una expansión cerebral precoz, en la creencia de que los 
pacientes podrían beneficiarse desde el punto de vista no sólo estético, sino también de 
desarrollo psicomotor. 
Las críticas a la cirugía precoz destacan la “alta” (¿) incidencia de re-estenosis 
(cierres de las osteotomías realizadas tempranamente) que podrían obligar a nuevas 
cirugías de expansión craneal (223, 354, 355, 356). Los autores de éstas críticas 
defienden que, durante los primeros meses de vida, los mecanismos que inician el cierre 
de la sutura estarían aún activos, y que por tanto los efectos de la expansión tendrían 
poca duración. Un dato a su favor es el hecho de que en el avance fronto-orbitario que 
se realiza en las sinostosis de la fosa craneal anterior (plagiocefalia, trigonocefalia, 
braquicefalia) debe “sobrecorregirse” por su tendencia a resultar insuficientes, si se 
quieren mantener resultados duraderos a largo plazo (116, 128, 353, 355). En la 
suturectomía endoscópica se realizan osteotomías amplias, remedando por completo la 
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calvariectomía estándar, con el fin de evitar las re-estenosis precoces. En toda la serie 
presentada en nuestro trabajo, solo un paciente presentó una re-estenosis temprana. Este 
paciente sufrió no sólo un cierre precoz de la suturectomía sagital, sino que en un TC 
craneal se demostró el cierre prematuro de las suturas lambdoideas y coronales que no 
se hallaba preoperatoriamente. El estudio genético confirmó un síndrome de Muenke, al 
que cabría achacar las sinostosis múltiples precoces y no, por tanto, a un fracaso de la 
técnica quirúrgica. 
 
CIRUGÍA TARDÍA: Aquellos autores que defienden la cirugía tardía (a la edad de 12 
meses o posterior) se basan en las observaciones de que la cirugía precoz se asocia a 
una mayor tasa de recidiva (369, 370). La cirugía tardía se basa en la asunción de que a 
la edad de 12 meses ya ha tenido lugar la mayor parte del crecimiento craneal tanto en 
niños normales como en aquellos pacientes afectados por una craneosinostosis. Por 
tanto, cualquier expansión craneal o avance no estaría sometida a posibles re-estenosis, 
y la tasa de recidiva (y reintervenciones) sería menor (370).  
Las críticas más importantes a esta corriente señalan que entre los pacientes 
sindrómicos existe una proporción considerable de individuos sometidos a una 
hipertensión intracraneal, y que retrasar la cirugía prolonga el tiempo de exposición del 
cerebro a estos efectos deletéreos. En realidad, no existen publicaciones de series de 
pacientes intervenidos tardíamente ni de los efectos de esta exposición a una 
hipertensión intracraneal prolongada. Existe tan solo un estudio reciente que muestra  
una evidencia indirecta de que pacientes con craneosinostosis sindrómicas (no simples) 
que se operaron por encima del año de edad tendrían un peor pronóstico visual (361). 
Indudablemente, cuando hablamos de la escafocefalia, diferir la cirugía por 
encima de los 7-9 meses de edad obliga a realizar cirugías más agresivas para corregir 
	  	  
Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
185	  
las deformidades compensadoras frontales y occipitales que se han producido durante el 
primer año de vida. La cirugía precoz es muy eficaz al evitar la aparición de estas  
deformidades (sobre todo del abombamiento frontal y la disminución del ángulo fronto-
nasal). Por encima de los 7-8 meses de edad, la existencia de deformidades más 
acusadas y de un hueso menos maleable obliga a la utilización de técnicas de 
reconstrucción de la bóveda craneal mucho más agresivas que implican amplias  
osteotomías y la movilización de grandes fragmentos con la necesidad implícita de 
osteosíntesis posteriores.  
Es evidente que en la mayor parte de las craneosinostosis existe un disbalance 
regional en el crecimiento craneal. El volumen intracraneal, la presión intracraneal y la 
presión venosa son los principales factores implicados. Parece claro que el mayor efecto 
de constricción ejercido por una craneosinostosis sobre el cerebro en expansión sería al 
nacimiento, cuando la diferencia del volumen intracraneal es máxima entre sujetos 
sanos y pacientes afectados por una craneosinostosis (345).  Sin embargo, es cierto que 
la mayor deformidad presente en una craneosinostosis no acontece nada más nacer, sino 
unos meses después del nacimiento (371). Quizá, podría pensarse que el momento ideal 
para llevar a cabo una corrección quirúrgica podría ser al nacimiento, para revertir los 
efectos nocivos de la constricción craneal y antes de que se desarrollen deformidades 
compensadoras. Sin embargo esto no es posible a fecha de hoy. Para algunos autores 
(345, 355, 356) el efecto de constricción craneal de la craneosinostosis va 
desapareciendo progresivamente durante los primeros meses de vida, hasta agotarse en 
torno a los 6 meses de edad, momento en que el desarrollo de la craneosinostosis sería 
máximo, y por tanto quedaría exhausto su poder de compresión. La cirugía precoz, 
como se aboga en la técnica endoscópica, permitiría corregir preventivamente los 
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efectos de la craneosinostosis, obteniendo una expansión craneal precoz y tratando las 
deformidades compensadoras antes de que estas se produzcan. 
 
5.5 DISCUSIÓN DE LAS VARIABLES ESTUDIADAS 
5.5.1. TRANSFUSIÓN SANGUÍNEA 
El volumen de sangre transfundido puede considerarse un parámetro indirecto de 
la invasividad de la técnica quirúrgica (1, 45, 52, 53, 55, 56, 91, 92, 93, 94, 381). Las 
complicaciones más severas en el tratamiento de la escafocefalia vienen derivadas de la 
inestabilidad hemodinámica relacionada con la hipovolemia o el embolismo aéreo,  
consecuencia de la depleción de volumen sanguíneo (56, 92, 93, 94). La mortalidad 
publicada en la última década en relación con el tratamiento de la escafocefalia es 
debida únicamente a hipovolemia o embolismo aéreo (54, 92, 94). Otras complicaciones 
menores, como la hipertermia prolongada postoperatoria o las infecciones del lecho 
quirúrgico se han relacionado directamente con la transfusión sanguínea y el acúmulo 
subgaleal de sangre en el contexto de campos quirúrgicos más cruentos o extensos  (10, 
132, 133, 138). De este modo, el volumen de sangre transfundido es un parámetro que 
podría relacionarse con la seguridad de la cirugía. Un volumen menor de sangre 
implicaría menos inestabilidad hemodinámica y probablemente un número menor de 
complicaciones postoperatorias junto con una recuperación más rápida y un tiempo de 
ingreso hospitalario más corto. 
Lógicamente la probabilidad de recibir una transfusión de hemoderivados 
durante la cirugía se relacionaba con el peso del paciente, de modo que la posibilidad de 
ser transfundido durante o tras la intervención aumentaba con pesos más bajos (gráficos 
7 y 8). En conjunto, ciento treinta y tres (133) pacientes precisaron transfusión de 
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concentrado de hematíes intraoperatoriamente (67,86% del total). Sesenta y tres (63) 
pacientes necesitaron una transfusión postoperatoriamente (32,14% del total). 
Al analizar los grupos, el volumen de transfusión intraoperatoria de concentrado 
de hematíes ([concentrado intraoperatorio]) fue por término medio de 65 cc en el grupo 
de cirugía endoscópica (rango = 0-350). En el grupo estándar, la media es de 198,43 cc 
(rango  = 0 a 700 cc). Existe una diferencia significativa entre ambas series (p<0,0001). 
Esta significación también se alcanzaba cuando se analizaba el volumen 
transfundido  de forma postoperatoria entre las dos técnicas ([concentrado 
postoperatorio]; p<0,0001), de modo que en el grupo de cirugía endoscópica, el 
volumen de concentrado de hematíes osciló entre 0 y 200 cc (media = 46,87 cc), 
mientras que en el grupo estándar, osciló entre 0 y 390 cc (media = 114,57 cc). En 
definitiva, los pacientes operados por técnica endoscópica recibieron por término medio 
120 cc menos de volumen de concentrado de hematíes que sus pares de la técnica 
abierta, y unos 70 cc menos durante el periodo postoperatorio.  
Estos datos indican un menor sangrado en la cirugía endoscópica, tanto 
intraoperatoriamente, como en el postoperatorio en UCI. Si atendemos al parámetro 
[hemoglobina] (preoperatoria, intraoperatoria o postoperatoria) no observamos 
diferencias significativas entre ambos grupos, lo que indica una paridad en la selección 
de los grupos (endoscópico vs abierto), así como un manejo anestésico del volumen 
circulatorio y parámetros hemodinámicos similares en todos los pacientes, 
independientemente de la técnica empleada. Se objetivó además una diferencia 
significativa en la diferencia máxima entre la Hb preoperatoria y la Hb postoperatoria 
(ver apartado 5.5.2.), que queda explicada por la mayor rapidez en la pérdida hemática 
(y riesgo de inestabilidad hemodinámica) que se origina en la técnica abierta en 
comparación con la endoscópica. Precisamente, este mejor control de la volemia, con 
	  	  
Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
188	  
pérdidas menores y más lentas, es lo que permite afirmar que la cirugía endoscópica es 
más segura desde el punto de vista del control hemodinámico que la cirugía abierta (1, 
46, 52, 55, 56, 336, 337). 
En las numerosas series quirúrgicas publicadas sobre con la técnica de cirugía 
convencional, se reportan volúmenes de transfusión sanguínea que oscilan entre los 300 
y 1500 ml, con tiempos quirúrgicos que alcanzan las 4 e inlcuso las 8 horas y 
hospitalizaciones prolongadas por encima de la semana de ingreso (89, 92, 95, 214). La 
reposición hemática siempre es superior al 25% del volumen sanguíneo total, pero 
alcanza en casos extremos hasta un 500% (¡) del mismo (95, 213, 214). Síndromes de 
secreción inadecuada de hormona antidiurética (SIADH), hipotensión o colpaso 
cardiaco secundario a la hipovolemia, embolismos aéreos, desgarros del seno 
longtudinal superior, hiponatrema o hipofosfatemia son sólo algunas de las 
complicaciones relacionadas con esta situación de sangrado durante la remodelación 
craneal estándar (93, 96, 97, 98, 381). 
Cuando se revisa la literatura, la proporción de pacientes transfundidos es 
significativamente menor en el grupo pionero de  la técnica endoscópica que en nuestra 
serie (1, 52, 53, 54, 56, 57). En su serie inicial de 49 pacientes, el volumen medio de 
cristaloides infundidos intraoperatoriamente fue de 243 ml (40-415 ml) y la pérdida 
estimada de sangre durante la intervención fue de 31,8 ml (rango 5-150 ml). Solo un 
paciente precisó transfusión de 150 cc de concentrado de hematíes intraoperatoriamente, 
y otros 9 precisaron transfusión postoperatoria (media de 93 ml, con un rango de 50-
230 ml) (1,125). Podemos explicar esta diferencia por los límites establecidos para el 
inicio de terapia de reposición por los diferentes servicios de anestesia. El grupo 
americano impone unos  límites de 7 g/dL y 19% de Hcto, mientras que en nuestra 
serie, estos límites son mucho más conservadores, y están establecidos en 8,5 g/dL y 
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29-30% de Hcto respectivamente. Los criterios para iniciar transfusión en el grupo de 
Jimenez y Barone son un Hcto < 19%, taquicardia > 170 lpm o disminución  de los 
niveles de saturación de O2 por debajo del 90% (1, 55, 125) . En opinión de nuestro 
grupo, estos valores son excesivamente ajustados (dr. J. Gómez; comunicación personal 
al congreso de nacional de Anestesia Pediátrica, 2010), y podrían haber sido la causa 
del único exitus intraoperatorio reportado por el grupo de Jimenez y Barone en Texas 
(52, 55).  Además en el grupo americano debe existir un manejo más conservador de los 
productos hemoderivados, ya que el único paciente que es sometido a transfusión 
intraoperatoria recibe 150 cc, y la media postoperatoria es de 100 cc, lo que indica 
fracciones completas de concentrados de hematíes.  
La probabilidad de recibir una transfusión de hemoderivados durante la cirugía 
se incrementaba en pacientes con menor peso. En el análisis multivariante se objetivó 
una cifra superior de [Hb preop] en pacientes en torno a los 3-4 meses de edad (casi 
1,25 puntos en g/dL mayor), así como una diferencia menor entre las cifras de [Hb 
preop]  y [Hb intraop] (dif [Hb]preop-[Hb]intraop) en este mismo rango de edad, que si 
bien no llegó a alcanzar una diferencia estadísticamente significativa sí mostraba una 
tendencia, lo que permitiría inferir una mayor “resistencia al sangrado” o reserva 
volumétrica funcional a esta edad, de carácter fisiológico. Por todo ello hemos 
considerado los 3 o 4 meses como la edad ideal para llevar a cabo la suturectomia 
endoscópica. 
La cirugía endoscópica posee una curva de aprendizaje larga,  mayor que la de la 
cirugía convencional. Ello explicaría la variabilidad entre los volúmenes transfundidos 
en el caso del cirujano A y el cirujano B. Los valores de Hb y Hcto intraoperatorios no 
muestran diferencias entre ambos, lo que indica un tratamiento idéntico por parte del 
servicio de Anestesiología. Sin embargo, si valoramos la cantidad de sangre 
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transfundida, observamos una diferencia estadísticamente significativa entre el Cirujano 
A y el Cirujano B en favor del primero, tanto en el volumen transfundido 
intraoperatoriamente como en el postoperatorio inmediato.  
 
5.5.2. PARÁMETROS DE BIOQUÍMICA SANGUÍNEA (HB Y HCTO) 
Tanto las [Hb] preoperatoria, [Hb] intraoperatoria y [Hb] postoperatoria, 
como el [Hcto] preoperatorio, [Hcto] intraoperatorio y [Hcto] postoperatorios no 
presentan diferencias significativas en los grupos de cirugía abierta y cirugía 
endoscópica. Esto indica una distribución homogénea de la variable en los dos grupos y 
un manejo anestésico similar en todos los pacientes respecto al volumen circulatorio y 
parámetros hemodinámicos. Una excepción a ésta afirmación es el grupo pacientes que 
se encontraban entre los 4 y los 6 meses de edad (grupo 3), donde tanto la [Hb] preop, 
como el [Hcto] preop, alcanzaban valores significativamente mayores respecto a los 
otros grupos de edad (1,25 g/dL y 3,9% mayores respectivamente). Esto podría señalar 
un subgrupo com mayor reserva funcional, en los que la cirugía podría realizarse con 
mayor margen hemodinámico, y por tanto mayor seguridad. Estos datos están en la 
línea de lo publicado por otros grupos (51, 52, 54, 127). 
Sí es llamativa sin embargo la diferencia que alcanza significación estadística en 
los parámetros dif [Hb]preop-[Hb]intraop (n=138; p=0,026) y dif [Hcto]preop-
[Hcto]intraop (n=138; p=0,013). Esta diferencia es menor en el grupo de cirugía 
endoscópica, lo que indicaría un sangrado menor y más lento. Como ocurría en los otros 
parámetros, el estudio multivariante mostraba una diferencia más acusada entre las dos 
técnicas en el grupo de edad de los 4 a los 6 meses, señalando nuevamente un grupo de 
“mayor resistencia al sangrado” o reserva funcional fisiológica, y apuntando a este 
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rango de edad como el más seguro desde el punto de vista anestésico para la 
intervención. 
Ya hemos discutido como el grupo de Jimenez y Barone imponen unos  límites 
mucho menos restrictivos para iniciar la transfusión y toleran 7 g/dL y 19% de [Hb] y 
[Hcto] (1, 55, 125), mientras que en nuestra serie, estos valores son mucho más 
conservadores, y están establecidos en 8,5 g/dL de [Hb] y 29-30% [Hcto] 
respectivamente. Son como vemos, valores muy extremos que indican un manejo más 
conservador en nuestro grupo, con la finalidad evidente de obtener una situación 
fisiológica lo más próxima a normalidad en el momento del alta. En la serie de Jimenez 
se informa del exitus inmediato de un paciente por muerte súbita en casa tras el alta 
(52). Afortunadamente en nuestra serie no se producen reingresos ni decesos. Si la 
muerte súbita del paciente en cuestión está o no en relación con una situación de 
hipovolemia aguda, es tan sólo una especulación, aunque parece la explicación más 
plausible. 
 
5.5.3. INDICE CEFÁLICO (IC) 
Si atendemos al resultado estético, el [índice cefálico] es el parámetro más útil 
para la valoración de resultados, ya que relaciona los diámetros anteroposterior y 
transverso y permite medir cuanto se corrige la deformidad postoperatoria de una 
escafocefalia respecto a los índices cefálicos normales (52, 125, 131, 213, 217, 224, 
225, 227). Fue utilizado por primera vez por el anatomista sueco Andreas Retzius (319),  
y representa el ratio entre la máxima longitud y la máxima anchura craneal. Los 
pacientes afectados por una escafocefalia, típicamente tienen un IC medio entre 60 y 67, 
mientras que los niños con cabeza de conformación normal, tienen un IC medio de 76-
78. 
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Existen algunas variaciones en la metodología empleada para determinar la 
anchura y longitud del cráneo. Por ejemplo, para cuantificar la máxima anchura con un 
calibre, es necesario identificar el eurion (el punto más lateral a cada lado de la cabeza).  
Del mismo modo, la determinación de la longitud máxima requiere la identificación (en 
cierto modo arbitraria) de la glabela, el punto medio más prominente en plano medio 
sagital entre ambos rebordes supraorbitario, y el opisticranium, el punto más 
prominente del occipucio (319, 320). La determinación de la longitud antero-posterior 
craneal empleando calibres en la escafocefalia es complicada por la morfología del 
cráneo, en la que un abombamiento frontal compensador presente habitualmente en la 
región frontal por encima de la glabella, suele distorsionar el eje glabela-opistocranium, 
de modo que éste ya no represente la máxima longitud anteroposterior (114, 230). En 
los estudios basados en medidas raiográficas, la glabela generalmente se ha desestimado 
como origen del eje AP, y cuando se utiizan mediciones a partir de TC con 
reconstrucción 3D, existen variaciones asociadas a los cortes empleados (vistas 
frontales o laterales) (322), o al tipo de imagen empleado (cortes o referencias de 
superficie 3D). 
Se han desarrollado métodos de reconstrucción volumétrica sobre estudios de 
TC tridimensional (318) que intentan obviar estas desviaciones. El desarrollo 
computerizado de los datos y manipulación de imágenes, permite el reconocimiento de 
planos de referencia paralelos al eje glabela-meato acústico que extrapolados al inion 
definen índices estándares (318). 
Dado que el abombamiento frontal compensador es una deformidad que requiere 
corrección estética, y su desaparición influye tanto en el diámetro AP como en el buen 
resultado estético, hemos optado por emplear la máxima distancia frontal-
opistocranium, como dividendo del índice cefálico (IC) en este estudio.  
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ÍNDICE CEFÁLICO (HORIZONTAL): Debido al cierre de la sutura sagital, y en virtud 
del crecimiento compensador del cráneo en respuesta a dicha sinostosis, la deformidad 
más acusada en la escafocefalia se produce en el plano horizontal, con un aumento del 
eje anteroposterior y una disminución del transverso. Por ésta razón el índice cefálico 
horizontal, o índice cefálico de Retzius es el que mejor describe el grado de deformidad 
y los cambios postquirúrgicos obtenidos tras la remodelación. 
El índice cefálico horizontal (IC) se define como el producto de la división del diámetro 
transverso, o distancia máxima entre la tabla interna de ambos huesos parietales (eurion-
eurion) entre el diámetro anteroposterior máximo (opistocráneo-glabela) multiplicado 
por 100.   
IC = (distancia interparietal máx/distancia anteroposterior máx) x 100 
Se calcula sobre un estudio de neuroimagen, que puede ser una radiografía de cráneo 
(proyección PA y lateral) o una TC, sobre el corte axial correspondiente al eurion, la 
máxima distancia entre las tablas internas de ambos huesos parietales. En función del 
índice cefálico se puede hablar de, 
- Dolicocefalia (x-74,99): cabeza estrecha y alargada.  
- Mesocefalia (75-79,99): cabeza de conformación normal o 
media 
- Braquicefalia (80-84,99): cabeza ancha y redonda 
- Hiperbraquicefalia (85-100): cabeza mucho más ancha que 
larga. 
Los pacientes con sinostosis sagital precoz tienen típicamente un índice cefálico que 
oscila entre 60% y 67%. Se considera el límite normal en 78 (±2 DS) (129, 320, 321, 
382, 383). 
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En nuestra serie, el IC preoperatorio medio global (grupo A+B+H) era de 64,50. 
En el grupo de cirugía abierta (grupo B), el IC preoperatorio medio era 65,31 (rango 56-
76) mientras que en el grupo de cirugía endoscópica (grupo A) era de 64,96 (rango 
53,6-79). No existían diferencias significativas. 
 Un análisis pormenorizado de los índices cefálicos postoperatorios (IC) muestra 
unos resultados más satisfactorios en el grupo de la técnica endoscópica. Existe una 
diferencia muy significativa (p<0,0001) entre el índice cefálico postoperatorio a los 6 
meses y a los 2 años entre ambos grupos (ver apartado de Resultados. Análisis 
estadístico). El IC medio a los 2 años en el grupo endoscópico (grupo A) fue de 77,94 
(SD 5,22) por 73,08 (SD 5,6) en el grupo de cirugía abierta (B + H). 
No sólo el IC postoperatorio a los 2 años es mejor en la cirugía endoscópica, 
sino que se alcanza un grado de corrección superior (ganancia mayor en el IC 6m y 2 
años), y se alcanza más rápidamente ([dif IC preop/6m]). 
Esto puede explicarse por la edad a la que son intervenidos ambos grupos de 
pacientes. En el grupo de cirugía endoscópica, con una edad media de  meses, la 
maleabilidad del hueso y el potencial de crecimiento en volumen craneal por la 
expansión parenquimatosa actúan como vectores de fuerza para ensanchar el cráneo en 
los puntos de ostetotomía. Esto es más difícil en el grupo de cirugía abierta, con una 
edad media de  meses, y mayor dificultad para corregir los diámetros craneales AP y 
transverso. Claramente, en el grupo de menor edad, aún no se han producido todas las 
deformidades compensadoras que en el grupo de cirugía abierta han alcanzado toda su 
expresión.  
Todo lo anterior apunta el beneficio de la cirugía precoz, que trataría la 
craneosinostosis antes de que se hubieran producido todas las deformidades potenciales, 
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y permite la cirugía sobre un hueso monocortical, más fino y moldeable por la fuerza 
expansora del cerebro en crecimiento. 
En el grupo de Jimenez, el ensanchamiento óseo tras la operación fue de 
aproximadamente 5 mm de media, algo que se obtenía también en los pacientes de 
mayor edad (52,53). El IC medio preoperatorio en su serie era de 63,8 con un rango de 
61 a 73 (el IC normal en sus población era de 83 ± 1 DS) . A los 3,4 meses tras la 
intervención, el IC medio era 77,2 (rango 68-89): esto supuso incrementar un 22,5 % los 
valores de referencia preoperatorios. El IC promedio a los 2 años era de 73,2, lo que 
suponía un aumento general del 16,3 % respecto a los valores basales preoperatorios. 
Esta pérdida en los valores del IC a lo largo de los dos primeros años es la razón por la 
que insisten en el uso prolongado de la ortesis craneal (casco) tras la intervención (al 
menos durante 18 meses). Pese a ello, todos los pacientes mantenían IC normales 
(dentro de las 2 DS) tras la intervención. 
Recientemente se han publicado  (384) algunos trabajos que muestran el manejo 
postoperatorio de pacientes intervenidos de escafocefalia mediante cirugía 
mínimamente invasiva sin necesidad de casco. Esta ha sido nuestra política en los 
últimos años. Los últimos 10 pacientes del grupo endoscopia (grupo B), así como los 
tratados en la Unidad desde 2013 no han utilizado casco remodelador externo tras la 
intervención. No hemos observado una peor evolución del IC en los pacientes tratados 
sin casco. 
 
5.5.4. RESULTADO ESTÉTICO 
El cierre prematuro de la sutura sagital da lugar a una escafocefalia, lo que 
origina un cráneo estrecho y alargado, con una cresta más o menos prominente a lo 
largo de la sutura cerrada. El grado de cierre de la sutura, la severidad de la deformidad 
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craneal y los cambios secundarios compensadores como los abombamientos frontales y 
occipitales varían significativamente en los pacientes afectados. Habitualmente el grado 
de severidad de la escafocefalia aislada se cuantifica por el índice cefálico (IC), como 
hemos visto en el apartado anterior. El volumen intracraneal es también un parámetro 
de la severidad de la escafocefalia y se ha empleado en investigación clínica 
obteniéndolo directamente de medidas bidimensionales y tridimensionales (320, 321). 
Aunque la cuantificación de los índices craneales no se emplean habitualmente en la 
clínica, con frecuencia se emplean en investigación para la evaluación y comparación de 
las diferentes técnicas quirúrgicas, y el momento de su aplicación (224, 225, 227, 230, 
320, 321, 322). 
Debido a las deformidades compensadoras que se producen en la escafocefalia y 
que afectan a toda la bóveda y la base craneales, otros índices que influyen en el aspecto 
cosmético final son la indentación pterional, el índice facial o el ángulo fronto-nasal. 
ÍNDICE FACIAL: Se obtiene del producto de la división entre la altura facial total 
(distancia mentón-bregma) y la distancia intercigomática multiplicado por cien. 
IF = (altura facial total/distancia intercigomática) x 100 
Según los resultados se habla de, 
- Hipereuriprosopia (x-79,99): cara muy ancha y redondeada 
- Euriprosopia (80-84,99): cara ancha 
- Mesoprosopia (85-89,99): cara media 
- Leptoprosopia (90-94,99): cara estrecha o fina 
- Hiperleptoprosopia (95-100): cara muy estrecha 
Se considera el límite normal en 85 (±3) (129). 
ÁNGULO FRONTO-NASAL: El ángulo frontonasal se corresponde con el formado a 
nivel del nasion-glabela por la intersección entre la prolongación de la línea del dorso 
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nasal con la línea fronto-glabelar. Las distancias y ángulos se obtienen a partir de 
medidas directas (antropometría con calibre), en estudios fotográficos  y /o por 
radiología convencional (Rx lateral de cráneo o TC craneal en visión lateral o 
reconstrucción 3-D).  Es un ángulo marcado en el lactante y neonato (<140º) que 
progresivamente se aplana durante el crecimiento. Aporta una valoración del 
abombamiento frontal compensador, ya que a mayor incidencia de éste, menor valor del 
ángulo fronto-nasal. 
La valoración de los resultados en este estudio se ha llevado a cabo en función 
de dos variables:  
1) Índice cefálico, estudiado de forma preoperatoria, a los 6 meses de la intervención y a 
los 2 años de la cirugía. 
2) Escala de valoración estética (escala modificada de Whitaker) postoperatoria, 
aplicada a los 12 meses de la intervención. Ésta escala valora el índice cefálico al año de 
la intervención, la incidencia de otros índices cefalométricos en el aspecto estético final 
(índice facial, ángulo fronto-nasal), la persistencia de relieves óseos y/o defectos 
craneales postquirúrgicos y el grado de satisfacción parental.  
 
Si referimos los resultados cosméticos a esta escala, encontramos que se observó 
una clara significación estadística (p<0,05) a favor de la técnica endoscópica. Entre los 
pacientes intervenidos por técnica endoscópica, un 60% obtuvo un resultado excelente, 
y en un 82% se consideró un resultado excelente o bueno. En el grupo de cirugía abierta 
estos resultados fueron de 35% (“excelente”) y un 78% (“excelente” o ”bueno”) 
repectivamente. Solo un 5,7% de la serie endoscópica obtuvo un resultado “malo” (3 
pacientes) por un 10,5% en la serie de cirugía abierta. Se observa una mayor proporción 
de pacientes con resultado “excelente” en la serie endoscópica. 
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5.5.5. TIEMPO QUIRÚRGICO 
El tiempo quirúrgico medio de una cirugía convencional de calvariectomía 
estándar para el tratamiento de la escafocefalia se sitúa en 150 minutos 
aproximadamente. Por el contrario, la media en la cirugía endoscópica es de unos 90  
minutos. Si consideramos las medianas de tiempo quirúrgico, y obviamos los casos 
extremos en ambas técnicas, donde el sangrado profuso o las dificultades técnicas 
ocasionales provocaron una prolongación del tiempo de la intervención, el tiempo 
habitual para una suturectomía endoscópica se sitúa alrededor de los 60 minutos. 
Jimenez reporta un tiempo oepratorio medio de 50, 6 minutos (rango 30-133 minutos).  
Implica el acortamiento de la cirugía en casi una hora respecto a la calvariectomía 
estándar, reduciendo el tiempo quirúrgico a la mitad. La diferencia debe achacarse 
fundamentalmente al tiempo de apertura y cierre de la incisión bicoronal, mayor incluso 
cuando por motivos cosméticos se diseña en zig-zag en comparación con las dos 
pequeñas incisiones por las que se realiza la cirugía endoscópica. El tiempo dedicado a 
la hemostasia en el plano epicraneal y subperióstico es también más prolongado en la 
cirugía abierta. 
Estos tiempos son relativamente constantes y la mayor parte de los trabajos de la 
literatura reportan tiempos quirúrgicos similares (45, 336, 341, 342). 
 
5.5.6. TIEMPO DE INGRESO 
Los pacientes intervenidos por cirugía endoscópica, estuvieron ingresados un día 
(1,13 días) menos en UCI por término medio que los de cirugía abierta, 
independientemente del peso, edad o severidad de la escafocefalia. El ingreso medio de 
los pacientes intervenidos por cirugía endoscópica fue de 7 días (2 de UCI), por 13 días 
en la cirugía abierta (3 de UCI). Lógicamente estos datos se explican por una estancia 
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en UCI más breve (relacionada íntimamente con los parámetros de bioquímica 
sanguínea) y una menor incidencia de complicaciones postoperatorias (incluyendo 
edema, hiperpirexia o infecciones). El número de días de ingreso tuvo un peso 
fundamental en el coste del procedimiento por paciente. 
 
5.5.7. COMPLICACIONES 
A. COSMÉTICA DE LAS INCISIONES 
La mayor parte de las técnicas quirúrgicas empleadas para la corrección de la 
escafocefalia, a excepción de la endoscópica, utilizan largas incisiones sobre el scalp 
para conseguir una buena exposición de los huesos de la bóveda craneal y una 
manipulación de los mismos más sencilla. La cicatriz quirúrgica, que tiende a 
ensancharse con el paso del tiempo debido a la acción del músculo temporal y del 
propio crecimiento de la bóveda craneal, es un motivo de preocupación progresiva en 
éstos pacientes a medida que se hacen mayores sobre todo, aunque no sólo, en aquellos 
con alopecia precoz (fig 21. GRAFICOS).  Habitualmente en la cirugía abierta se 
emplean dos tipos de incisiones. Por un lado, la incisión en S itálica centrada en el 
vértex, sobre la sutura sagital sinostótica, que se emplea cuando se pretende realizar una 
suturectomía simple, con o sin extensiones laterales. Es una incisión con buen resultado 
estético (fig 21. F y G. GRAFICOS ), ya que huye de las líneas de tensión que se 
producen por la tracción del músculo temporal. Sin embargo se sitúa sobre la bóveda, 
de modo que en pacientes con alopecia prematura es causa de insatisfacción. Por otra 
parte la incisión estándar y más frecuentemente utilizada en cirugía craneofacial es la 
bicoronal, recta o con su modificación en zig-zag (fig 21. C y D. GRAFICOS). Permite 
una exposición más amplia de la calota craneal cuando se pretende realizar osteotomías 
amplias de remodelación. Pese a algunas modificaciones y refinamientos cosméticos 
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que consisten en iniciar el ramo ascendente de la incisión por detrás del pabellón 
auricular o “esconder” la misma con las primeras espigas en proyección posterior, los 
resultados cosméticos no son siempre del todo satisfactorios. Recientemente se ha 
descrito un nuevo abordaje que se realiza a través de varias incisiones lineales (137). 
Sigue la filosofía de la cirugía mínimamente invasiva al llevarse a cabo a través de 6 
pequeñas incisiones que se sitúan sobre la sutura sagital y a ambos lados de las suturas 
coronales y lambdoideas. La pérdida hemática es menor que en la tradicional incisión 
bicoronal dado que existe menor despegamiento subperióstico. Sin embargo, cuatro de 
las incisiones quirúrgicas quedan en la región temporal, sometidas por tanto a la 
tracción del músculo y por tanto con riesgo de queloide (137). Aunque presenta 
evidentes ventajas desde el punto de vista estético, el tiempo quirúrgico es algo más 
prolongado que en la cirugía endoscópica, donde se realizan únicamente dos pequeñas 
incisiones escondidas en la zona capilar alta. Sin duda, la posición elevada de las 
cicatrices en la cirugía endoscópica y su pequeño tamaño, hacen de ésta técnica la de 
menor repercusión cosmética en cuanto a las incisiones quirúrgicas (45, 52, 133, 137).  
B. HIPERTERMIA POSTOPERATORIA 
 Con mucho, las complicaciones menores más frecuentes en la cirugía 
craneofacial son la hipertermia prolongada postoperatoria y los hematomas subgaleales, 
ambas muy relacionadas entre sí. Las diferentes series quirúrgicas reconocen una 
incidencia de hiperpirexia sin foco infeccioso demostrable entre un 5% y un 13,17% de 
los casos (133, 136, 138). Sin una causa clara identificable se ha relacionado su 
presencia con los fenómenos inflamatorios típicos tras los grandes despegamientos, la 
reabsorción del hematoma subgaleal, los fenómenos de disgregación y reabsorción del 
material de osteosíntesis y la aparición de espacios muertos (136, 138). La aparición de 
dicho fenómeno condiciona también la necesidad de realizar pruebas diagnósticas 
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extraordinarias como hemogramas, PCR, estudios de procalcitonina, hemocultivos, 
sedimento de orina y urocultivos, punción lumbar y en ocasiones TC craneal sin y con 
contraste. 
 La hipertermia postquirúrgica se presentó en 7 de los 86 pacientes del grupo de  
cirugía abierta (8,13 %), lo que motivó una prolongación de la estancia postoperatoria 
de hasta 14 de días en algunos de los casos. En la serie de cirugía endoscópica ningún 
paciente presentó ésta complicación. El edema postoperatorio es menor que en la 
cirugía convencional así como el despegamiento de planos quirúrgicos y la creación de 
espacios muertos. Se obvia también la aparición de hematomas subgaleales, por lo que 
los fenómenos inflamatorios son menores.  
 En la revisión de la literatura, la hipertermia postoperatoria fue también muy infrecuente 
(45, 53, 54, 56, 336, 341, 342). La temperatura media coroporal registrada en la serie 
con mayor número de pacientes (57) fue de 37.8 ºC (rango 36,4-38,5ºC). Esto permitió 
un alta precoz, a pesar de que las cifras de [Hcto] al alta eran excesivamente laxas: en 
este mismo grupo el nivel medio de [Hcto] el primer día postoperatorio fue 26.2% 
(rango 17–32%), indicando una caída de 19.4% respecto al valor preoperatorio.  
 
C. INFECCIONES POSTQUIRÚRGICAS 
 La infección es la segunda complicación más frecuente en cirugía craneofacial 
(132, 133, 134, 135, 139, 143). En la mayor parte de los trabajos publicados se 
mantiene por debajo del 10% (133, 135, 140, 141, 142, 143), aunque en nuestra opinión 
se ha reportado insuficientemente y existe una tendencia generalizada a la 
minusvaloración de su incidencia real. En la serie propia de la Unidad de Cirugía 
Craneofacial del Hospital 12 de Octubre (135), la frecuencia de infecciones 
intracraneales es del 8,07%. Habitualmente la literatura sobre el tema no recoge la 
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incidencia de infecciones extracraneales, que incluyen la infección de vía central o 
periférica, la infección urinaria o las infecciones respiratorias. Si bien es cierto que casi 
siempre son complicaciones menores, que responden muy bien a la retirada de catéteres 
y el tratamiento antibiótico, también lo es que suponen la realización de múltiples 
pruebas  diagnósticas, prolongan considerablemente la estancia media, y son fuente de 
complicaciones potencialmente más graves.  
Existen una serie de factores que se han relacionado con la aparición de infecciones 
postoperatorias:  
a) El tipo de craneosinostosis y la técnica quirúrgica utilizada (45, 133, 135). El 
tipo de cirugía realizada es determinante para la aparición de complicaciones 
infecciosas. Evidentemente mayor tiempo operatorio implica mayor riesgo. 
También el sangrado y la posibilidad de acúmulos hemáticos postquirúrgicos o 
espacios muertos que pueden colonizarse son factores determinantes. La 
utilización de materiales extraños para osteosíntesis (placas y tornillos 
reabsorbibles de ácido poliláctico y poliglicólico) o para distracción osteogénica 
predispone asimismo a su colonización al tratarse de cuerpos extraños incluidos 
en la herida quirúrgica, y en ocasiones, como en el caso de los distractores 
externos (133, 144) , en conexión directa con la piel y el exterior. Por otra parte, 
aquellas cirugías con osteotomías próximas a la región naso-glabelar o que 
pongan en comunicación el espacio intracraneal con cavidades aéreas (senos 
paranasales, peñasco temporal, mastoides) tienen mayor probabilidad de 
infección, considerándose cirugías contaminadas por la colonización bacteriana 
de mucosas. 
b) La edad (45, 133, 140). En el primer trimestre de vida el niño mantiene aún una 
anemia fisiológica y una proporción aún elevada de hemoglobina fetal (fHb) 
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persistente, con mayor afinidad por el O2 y peor liberación tisular. Además es 
característica una inmadurez fisiológica del sistema inmunitario, que se 
mantiene hasta la edad de 2 años, pero que es más marcada durante los primeros 
meses de lactancia. Todo ello contribuye a un índice de infección más elevado 
en los pacientes de menor edad.  
c) El tiempo quirúrgico (45, 133, 143) 
d) El número de cirujanos (132, 135) 
e) El tiempo de estancia en UCI (135, 143). Mayor estancia en UCI supone más 
tiempo de monitorización invasiva. Es de suponer que también los pacientes más 
proclives a sufrir una infección, con mayor pérdida hemática e inflamación 
postoperatoria permanecerán más tiempo en UCI. 
f) El número de intervenciones previas (133, 141). Hasta el 62,5 % del total de 
infecciones en la serie quirúrgica de nuestra Unidad se produjo tras  
reintervenciones. La prolongación del tiempo operatorio por la dificultad 
añadida de encontrar los planos quirúrgicos y la peor calidad y vascularización 
de los tejidos cicatriciales favorece la colonización e infección del campo 
quirúrgico. 
La incidencia de infección intracraneal en el grupo de cirugía abierta fue de 20,93% 
(18/86). Estos casos corresponden a 10 infecciones de herida quirúrgica (cultivos 
positivos en el hematoma subgaleal reintervenido) y 3 infecciones de vía central con 
bacteriemia y hemocultivos positivos. Los gérmenes más habituales fueron el 
estafilococo (S. epidermidis, S. aureus oxacilin-S, oxa-R) y el E. coli, todos gérmenes 
que se aíslan habitualmente en la piel de los pacientes. Cinco de los diez casos de 
infección del hematoma postquirúrgico se relacionaron claramente con una causa 
hematógena, con foco inicial en la vía central femoral, bacteriemia y colonización 
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posterior del acúmulo subgaleal. Entre las infecciones graves destacan además un caso 
de osteomielitis focal por S. aureus oxa-S y un caso de meningitis por S. aureus, en 
probable relación con una TVP séptica con origen en la vía femoral. 
En el grupo de cirugía endoscópica se produjo una infección superficial de la herida 
quirúrgica (2%) que se resolvió con curas locales de la herida y tratamiento antibiótico 
oral. Campos quirúrgicos menos extensos y expuestos, menor tiempo operatorio, menor 
sangrado, menor inflamación posquirúrgica y por tanto menor posibilidad de un estado 
de inmunodepresión postoperatorio, así como la necesidad de una monitorización 
invasiva (arterial, venosa central, urinaria) más corta en el tiempo son las causas 
fundamentales para justificar estas diferencias (135, 140, 141, 142). 
Respecto a las infecciones extracraneales la incidencia entre ambos grupos es 
también muy significativa. En cuanto a la infección urinaria, en la cirugía abierta se 
produjo en 6 de los 86 pacientes (6,97%). Los gérmenes más frecuentes son los 
habituales del tracto genitourinario (E. coli; Klebsiella). La necesidad de una 
monitorización más prolongada debido a la mayor pérdida de volemia y la estancia en 
UCI mayor número de días se relacionan claramente con ésta elevada incidencia. 
Destacan además cinco gastroenteritis agudas (tres virales por Rotavirus; 
Campylobacter; Salmonella). Quizá un estado inmunitario deprimido postoperatorio 
inducido por la anemia (mayor que en el grupo endoscópico)  y el estado inflamatorio 
pueda relacionarse con ésta complicación inusual que no se observó en pacientes de 
cirugía endoscópica. La incidencia global de infecciones extracraneales en el grupo de 
cirugía abierta es del 12,79% (11/86) 
En el grupo de cirugía endoscópica se presentaron dos infecciones extracraneales 
(2/52), lo que supone una incidencia del 3,84%. Ambas fueron infecciones urinarias por 
E. coli, con una incidencia menor que en el grupo de cirugía abierta. Probablemente la 
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menor edad de los pacientes juegue un papel en su génesis, ya que el tiempo de 
cateterización fue significativamente más corto. 
 
D. OTRAS COMPLICACIONES 
El desarrollo de unidades multidisciplinares ha supuesto una mejoría en los 
resultados obtenidos en la Cirugía Craneofacial a la vez que ha contribuido a disminuir 
de forma significativa la morbimortalidad derivada del tratamiento de éstos pacientes 
(10, 45, 132, 133). Del mismo modo, la introducción en los últimos años de diferentes 
tecnologías aplicadas al estudio y tratamiento de las craneosinostosis ha permitido 
mejorar el conocimiento de su fisiopatología y planificar y ejecutar de un modo más 
eficaz su tratamiento. La aplicación sistemática en éstos pacientes de estudios de 
neuroimagen (TC craneal, reconstrucciones 3-D, estudios específicos de la base del 
cráneo y charnela occipito-cervical; RM y angioRM; angiografía digital), 
monitorización intracraneal (PIC; flujo cerebral) y nuevas aplicaciones tecnológicas 
(osteotomías con sistemas piezoeléctricos; materiales de osteosíntesis reabsorbibles; 
sistemas de distracción internos y externos) ha revolucionado el tratamiento de las 
craneosinostosis mejorando los resultados desde el punto de vista cosmético y funcional 
a la vez que se disminuye la incidencia de complicaciones.   
La remodelación craneal abierta es en la actualidad la técnica de elección para la 
corrección de la escafocefalia  en la mayor parte de los servicios de Neurocirugía (89, 
90, 91, 92). La pérdida hemática descrita con ésta técnica oscila entre 300 y 1500 ml 
(93, 94). El tiempo quirúrgico oscila entre las 4 y las 8 horas (93, 94). Los tiempos de 
hospitalización rondan los 7 a 14 días. Todos los pacientes precisan transfusión de 
hemoderivados, que oscila entre el 25 y el 500% del volumen circulante total (91, 93, 
94, 95, 96).  Las complicaciones asociadas a ésta técnica incluyen la secreción 
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inadecuada de hormona antidiurética (SIADH), hipotensión y fallo cardiaco por 
hipovolemia secundaria a la hemorragia intra y postoperatoria (97), desgarros durales 
(98), embolismo gaseoso (93), desgarros del seno longitudinal superior, hipofosfatemia 
(86), hiponatermia, y frecuentemente craneolacunias tardías (amplios defectos de la 
bóveda craneal en las zonas de craniectomía) (95).  
La mortalidad  publicada en cirugía craneofacial es muy baja (133, 134, 135), y 
nula, afortunadamente, entre nuestros casos de escafocefalia tanto en el grupo de cirugía 
endoscópica como en el de cirugía abierta. Sin embargo debemos reseñar aquí que la 
mortalidad global de toda la serie quirúrgica de la Unidad de Cirugía Craneofacial del 
12 de Octubre es del 0,5% (3 pacientes en 567 intervenciones) hasta Diciembre de 
2012, en absoluto desdeñable, pero que puede considerarse asumible si se tiene en 
cuenta la alta incidencia de pacientes complejos tratados por la Unidad y que incluye 10 
encefaloceles basales, 54 craneosinostosis múltiples (9,52%) y 50 síndromes 
craneofaciales (9,5%), (entre éstos 8 casos de kleeblatschädel -trífilocefalia o cráneo en 
hoja de trébol).  
Por el contario, la morbilidad en las series de cirugía craneofacial es 
relativamente alta y oscila entre el 10% y el 30% según las series consultadas (132, 133, 
134, 135, 136). Esta elevada incidencia se ha relacionado con distintos factores, que son 
característicos de éste tipo de cirugía: largos tiempos quirúrgicos, alta invasividad 
anestesiológica (monitorización arterial invasiva, vías venosas centrales, sondaje 
urinario prolongado…), campos operatorios extensos con gran despegamiento de planos 
quirúrgicos y potencialmente contaminados (región naso-glabellar y senos paranasales), 
pérdidas hemáticas importantes, trasposición y osteosíntesis de fragmentos de hueso 
libres, … 
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En  la serie de McComb y cols. (135), sobre un total de 250 pacientes 
consecutivos intervenidos -107 de ellos con escafocefalia-, se reconoce una mortalidad 
del 0,8 % (dos pacientes con síndrome de kleeblattschadel que fallecen por hemorragias 
venosas) y una morbilidad total del 17%. Entre las escafocefalias, la morbilidad 
reconocida era del 3,7 % y fue debida a desagarros durales, infecciones locales y 
tromboflebitis de la arteria femoral. 
En la serie actual, además de la infección, que es la complicación más frecuente 
en el postoperatorio de la cirugía craneofacial, se produjeron otras menos habituales. En 
el grupo de cirugía abierta, tres pacientes sufrieron un embolismo aéreo intraoperatorio 
con inestabilidad hemodinámica importante (grado III). El origen del embolismo se 
relacionó en dos ocasiones con la apertura de venas del espacio subgaleal, y en otro 
caso por un desgarro del seno longitudinal superior. Evidentemente, la situación de 
hipotensión relativa que se produce en la cirugía abierta debido al mayor sangrado 
unido a campos quirúrgicos más extensos, hacen más proclives a estos pacientes a la 
aparición de una complicación potencialmente muy grave (56, 93). Este riesgo es 
significativamente menor en pacientes sometidos a cirugía endoscópica y la incidencia 
en nuestra serie fue nula, aunque también ha sido reportada en la literatura (93). Las 
causas identificables podrían ser: una exposición venosa de la gálea y pericráneo mucho 
menor, y por tanto menos venas abiertas durante la cirugía; el hecho de que seno 
longitudinal superior se encuentra cubierto por la gálea durante gran parte del proceso 
quirúrgico tras la suturectomía sagital;  la evidencia de que existe un riesgo menor de 
hipotensión relativa por la pérdida hemática controlada; y la amplificación que produce 
la lente de endoscopia, permitiendo una hemostasia venosa más cuidadosa y eficaz (fig 
7. GRAFICOS). 
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 El desagarro inadvertido de las cubiertas meníngeas es otra de las 
complicaciones más frecuentes en cirugía craneofacial. En esta serie se produjo un caso 
de desagarro dural en cada una de las técnicas: un caso en el grupo de cirugía abierta, 
con salida activa de LCR por la herida quirúrgica pero autolimitado, y solucionado con 
vendaje compresivo; otro caso en el grupo de endoscopia, que pasó inadvertido durante 
la cirugía y que se manifestó en forma de fractura evolutiva (pseudomeningocele), 
requiriendo una nueva intervención para reparación del defecto (Paciente 45. 
GRAFICOS). 
Una de las molestias más habituales en los pacientes intervenidos de cirugía 
craneofacial es la existencia de craneolacunias persistentes, entendidas estas como 
defectos que afectan a todo el espesor de la calota un año después de la cirugía, de un 
diámetro mayor a 9 cm², y que requieren cirugía para su corrección. Esta complicación 
es habitual en pacientes sometidos a cirugía abierta (22 casos, 25,5%), mientras que es 
completamente inexistente en los pacientes del grupo de cirugía endoscópica. La razón 
fundamental para explicar la alta incidencia entre los primeros es la edad a la que se 
intervienen, más tardía que entre los segundos. Varios estudios  indican que las células 
mesenquimales de los bordes suturarios exhiben un fenotipo osteoblástico, y expresan 
moléculas como el colágeno tipo I, la osteonectina, sialoproteína ósea y osteocalcina, 
junto con fosfatas alcalina (249, 250, 251). Estas células están sometidas a una 
disminución de los índices de proliferación que es edad dependiente. Además, la 
capacidad osteogénica de la duramadre reconocida en los niños, podría verse afectada al 
realizar coagulaciones más extensas sobre la misma en la cirugía abierta con una 
escarificación dural que resultaría en una disminución de los nidos celulares con 
capacidad de transformación osteoblástica.	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E. COSTE POR PACIENTE 
La práctica de la medicina ha experimentado una profunda transformación en los 
últimos años derivada, por una parte, de la propia evolución científica de los 
conocimientos y de los avances en los procedimientos de tecnologías de diagnóstico y 
tratamiento, y por otra parte, del desarrollo de los sistemas de cobertura y provisión 
sanitaria. Estos factores han determinado que la práctica médica dependa estrechamente 
de los sistemas y organizaciones sanitarias. El médico necesita a la organización para su 
práctica y desarrollo profesional, y la organización existe en la medida en la que en ella 
se toman decisiones clínicas, que son su “producto”, su razón de ser. Esta 
interdependencia configura un marco de relación complejo, en el que la autonomía 
profesional del médico puede entrar en conflicto con la necesidad de eficiencia en el uso 
de los recursos de la organización y del sistema en su conjunto.  
 Por otra parte, la naturaleza de producto de la actividad médica (decisiones 
clínicas que tienen repercusiones en la salud de los pacientes) confiere a la relación 
médico –paciente características que no se presentan en ninguna otra relación cliente-
profesional. El valor subjetivo que tiene la salud para las personas, las vivencias de su 
propio proceso de enfermar, unidos al dolor y al miedo a la muerte, hacen que el 
encuentro “cara a cara” entre el médico y el paciente (en este caso sus padres y 
familiares) sea una situación compleja, en la que ambos comparten la necesidad de 
utilizar cuantos medios se encuentren a su alcance para establecer el diagnóstico y el 
tratamiento adecuados. En éste marco, la dimensión económica de la decisión clínica, 
que se deriva del consumo de recursos que ésta conlleva, distorsiona la esencia de la 
práctica profesional. 
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El equilibrio entre la demanda de eficiencia en el uso de recursos limitados, 
propia de la gestión, y la práctica médica, se ha mantenido sobre la base de una 
considerable libertad y autonomía de los médicos en sus decisiones sobre los aspectos 
relacionados con la atención clínica al enfermo.  La calidad (y, por tanto, la eficiencia) 
de las decisiones clínicas se ha considerado responsabilidad de los propios profesionales 
y de sus organizaciones. Sin embargo, el proceso de incorporación de los médicos a la 
gestión está estrechamente ligado a la necesidad de las administraciones sanitarias de 
influir en la práctica médica, y por tanto en las decisiones clínicas, para controlar el 
gasto sanitario y asegurar la eficiencia económica del sistema. El control de la práctica 
médica se inicia con la introducción de la figura del gerente en las organizaciones 
sanitarias, y con el establecimiento de indicadores de actividad. Posteriormente, las 
estrategias de control son más indirectas y se encaminan a cambiar las actitudes y 
percepciones de los médicos sobre su propia práctica y su responsabilidad en la 
utilización de los recursos. El resultado de éste enfoque es un cambio en la cultura y 
funcionamiento de las instituciones sanitarias, con la incorporación de los profesionales 
a la propia gestión (339). A ésta fase corresponden iniciativas tales como la 
descentralización del presupuesto y de la gestión de los recursos, el desarrollo de nuevas 
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formas organizativas (gestión clínica), y el desarrollo de metodologías de la evaluación 
basadas en los propios profesionales, como el medical audit. En un escenario de 
incremento progresivo y exponencial del gasto público y de aparición de nuevas 
tecnologías en el entorno sanitario, los estudios de coste/efectividad alcanzan su 
máxima razón de ser. 
En este contexto cabe entender la importancia en la utilización de los recursos en 
un sistema de salud público. Varios trabajos de análisis de costes han reportado la 
superioridad de la suturectomía endoscópica sobre la cirugía convencional en cuanto a 
morbilidad y gasto (340, 341, 342).  
El estudio de Rivero y cols (342) analiza el coste por procedimiento de una 
suturectomía endoscópica frente a la cirugía convencional abierta.  Desde la detección 
de la patología hasta la resolución final, incluyendo costes quirúrgicos, hospitalización, 
pruebas complementarias y visitas el coste por proceso de una cirugía abierta se calcula 
en 8856 euros. En el caso de la cirugía endoscópica por sólo 3883 euros, lo que supone 
una reducción del gasto en casi un 57%.  Inciden además en el menor riesgo de 
complicaciones postquirúrgicas, menor tasa de reingresos y de reintervenciones, por lo 
que el ahorro sería potencialmente aún mayor. Este estudio maneja tiempos operatorios 
superponibles al de nuestra serie -75 mins para la endoscopia; 150 mins en la abierta-, 
estancias hospitalarias y en UCI idénticas y tasas de transfusión (>75%) comparables a 
nuestro trabajo (342). 
El trabajo de Abott et al (340) realiza también un estudio de análisis de costes 
sobre 20 pacientes (10 endoscópicos; 10 abiertos), llegando a la conclusión de que la 
cirugía endoscópica (en un entorno diferente al nuestro) abarata el coste por proceso en 
casi 32.000 dólares americanos en lo referente a gastos médicos directos.  
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(Abott et al. Cost of treating sagittal synostosis in the first year of life. J Craniofac Surg. 2012; 23: 88-93) 
 
Es interesante destacar que este trabajo analiza también los costes indirectos 
para el paciente (y su familia) e incluye los días de trabajo perdidos y un cálculo 
económico de los gastos achacables al desplazamiento de las familias, sin encontrar 
diferencias significativas en este indicador. La mayor diferencia en términos de ahorro 
la encuentran en el periodo de ingreso hospitalario, con pocas diferencias en cuanto a 
las revisiones postoperatorias. Esto se explicaba por un menor tiempo de ocupación del 
quirófano, del salario de cirujanos y anestesistas, gastos de medicación y anestesia, 
pérdida hemática, gastos de laboratorio, y estancia en UCI y planta, sin tener en cuenta 
la incidencia de posibles complicaciones.  
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Significativamente, los pacientes sometidos a cirugía abierta requieren mayor 
número de consultas preoperatorias y más estudios de imagen, algo compartido por 
Rivero et al (342). 
Un estudio de análisis de costes muy similar al de Abott publicado por Vogel et 
al (341) sobre 21 pacientes escafocefálicos, con idéntico diseño y metodología concluye 
que el ahorro de la técnica endoscópica ronda los 20.000 $ (56.990 $ de gasto total en la 
cirugía abierta por 37.256 $ de la cirugía endoscópica). El ahorro nuevamente es 
achacable al periodo de hospitalización y cirugía fundamentalmente, e incluye los 
cargos hospitalarios, tarifas médicas y gasto del casco en el periodo postoperatorio 
cuando estuvo indicado. 
 
(Vogel TW et al. A comparison of costs associated with endoscope-assisted craniectomy versus  
open cranial vault repair for infants with sagittal synostosis. J Neurosurg Pediatrics 13:324–331, 2014) 
  
El cálculo del coste por proceso en nuestro entorno es complejo. Los GRD 
aplicados al diagnóstico de “escafocefalia” no corresponden en sentido estricto a esta 
patología y tienden a agruparse bajo el epígrafe “234. Otras intervenciones del sistema 
músculoesquelético y tejido conectivo sin cc”. Este es un GRD quirúrgico que agrupa a 
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pacientes ingresados por una enfermedad o traumatismo musculoesquelético a los que 
se les ha practicado una intervención como: biopsia de vaso sanguíneo o de nervio 
periférico, excisión de nervio periférico, implantación de bomba de infusión o de 
neuroestimulador periférico. Como vemos, posee un peso menor de los aplicable a la 
cirugía de las craneosinostosis (peso: 1.457) y guarda poca relación con la realidad del 
proceso asistencial en la cirugía craneofacial. Incluso el mismo código donde se agrupa 
la escafocefalia (CIE. 756.0. “Anomalías de los huesos del cráneo y/o la cara”) hace 
referencia a enfermedades distintas, que si bien relacionadas entre sí, incluyen 
diagnósticos muy diferentes con tratamientos diversos y que generan un gasto de 
recursos no comparable (síndrome de Crouzon, plagiocefalia, oxicefalia o 
hipertelorismo, por poner sólo algunos ejemplos). 
 Hemos intentado una aproximación al cálculo del coste del proceso asistencial 
de la escafocefalia en nuestro centro para comparar el gasto generado por la corrección 
quirúrgica de la escafocefalia operada por técnica convencional y por técnica 
endoscópica. Para ello se solicitó al Grupo de Contabilidad Analítica (Servicio de 
Contabilidad) de nuestro hospital, el coste de todos los episodios de ingreso/alta de cada 
paciente intervenido con el diagnóstico de escafocefalia en el año 2012.  En total se 
registraron 5 procedimientos endoscópicos y 7 por técnica convencional. El coste por 
episodio osciló entre 7255,31 euros (suturectomía endoscópica sin complicaciones y 4 
días de ingreso), y 22.264, 64 euros (cirugía convencional con complicación: infección 
urinaria correspondiente a 14 días de ingreso). 
 En el grupo de cirugía endoscópica, el coste del episodio medio estuvo en 
9093,30 euros (rango 7255,31-19.885,84 euros) en el año 2012. En el grupo de cirugía 
abierta el coste medio de un episodio en el mismo periodo fue de 12.200,9 euros (rango 
9879,84-22.264,64 euros).  
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Para una escafocefalia endoscópica estándar sin complicaciones ( 2 días de UCI 
y 5 de ingreso; 7 días de ingreso total de media en 2012), el coste medio por episodio de 
ingreso fue de 7520,94 euros. En una escafocefalia abierta estándar sin complicaciones 
(3 días de UCI y 9 de ingreso; 12 días de ingreso total en 2012) el coste medio por 
episodio de ingreso fue de 9867,03 euros. 
 
 Se constata de esta forma un coste significativamente menor de la cirugía 























Coste episodio estándar 
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ingreso. La incidencia de complicaciones, con la prolongación del tiempo de ingreso y 
los recursos empleados en su tratamiento tiene asimismo una gran repercusión en el 
coste global del episodio ingreso-alta y por tanto del proceso asistencial. 
	  	  























1.- La cirugía endoscópicamente asistida obtiene mejores resultados que la cirugía 
abierta en la normalización del índice cefálico y en la escala de valoración cosmética  
postoperatoria modificada. 
 
2.- La transfusión de productos hemoderivados es significativamente menor en el caso 
de la cirugía endoscópica. 
 
3.- Los tiempo quirúrgicos y de ingreso se acortan significativamente en la cirugía 
endoscópica. 
 
4.- La cirugía endoscópicamente asistida presenta menor número de complicaciones que 
la cirugía convencional o abierta. 
 
5.- El coste por episodio de ingreso para el tratamiento de la escafocefalia es menor en 
el caso de la cirugía endoscópicamente asistida que en el caso de la cirugía 
convencional. 
 
Podemos concluir por tanto que en pacientes menores de 5 meses con diagnóstico de 
ESCAFOCEFALIA, la cirugía endoscópicamente asistida es la técnica de elección para 
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A.- DESCRIPTIVO GENERAL 
1.- Pacientes y sexo (grupo estándar y endoscopia) 
 
(*) frequency missing = 58 (grupo histórico)  
2.- Variables de estudio 
 
3.- Técnica empleada 
 
grupo 1. técnica estándar; grupo 2. técnica endoscópica; grupo 3. grupo histórico 
 
SEXO 





H 37 26.81 37 26.81 
















DIAS DE INGRESO 
DÍAS DE UCI 
IP PREOP 
AP PREOP 
IC  PREOP 
IP 6 MESES 
AP 6 MESES 
IC 6 MESES 
IP 2 AÑO 
AP 2 AÑO 
IC 2 AÑO 
T QX 
CONCENTRADO  INTRAOP 




























































































































































































































1 86 43.88 86 43.88 
2 52 26.53 138 70.41 
3 58 29.59 196 100.00 
 
TECNICA 





Abierta 144 73.47 144 73.47 
Endocópica 2 1.02 146 74.49 
Endoscópica 50 25.51 196 100.00 
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4.- Cirujanos (*) (grupo estándar y endoscopia)  
 
(*) frequency missing 58 (grupo histórico)  
 
5.- Lugares de procedencia de los pacientes 
 










Cirujano C 1 0.72 1 0.72 
Cirujano A 74 53.62 75 54.35 
Cirujano B 63 45.65 138 100.00 
 
REGIÓN 





Albacete 1 0.72 1 0.72 
Alicante 3 2.17 4 2.90 
Asturias 6 4.35 10 7.25 
Badajoz 10 7.25 20 14.49 
Burgos 9 6.52 29 21.01 
Ciudad Real 1 0.72 30 21.74 
Cuenca 6 4.35 36 26.09 
Cáceres 6 4.35 42 30.43 
Córdoba 1 0.72 43 31.16 
Guipúzcoa 1 0.72 44 31.88 
León 1 0.72 45 32.61 
Madrid 56 40.58 101 73.19 
Palencia 3 2.17 104 75.36 
Salamanca 2 1.45 106 76.81 
Santander 3 2.17 109 78.99 
Segovia 1 0.72 110 79.71 
Sta. Cruz de Tenerife 1 0.72 111 80.43 
Tenerife 4 2.90 115 83.33 
Teruel 1 0.72 116 84.06 
Toledo 2 1.45 118 85.51 
Valladolid 16 11.59 134 97.10 
Vizcaya 1 0.72 135 97.83 
Zaragoza 3 2.17 138 100.00 
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6.- Empleo de ortesis craneal (casco) 
 
 

















0 145 73.98 145 73.98 
2 1 0.51 146 74.49 
3 9 4.59 155 79.08 
4 11 5.61 166 84.69 
5 11 5.61 177 90.31 
6 14 7.14 191 97.45 
7 3 1.53 194 98.98 
9 2 1.02 196 100.00 
 
CONCENTRADO DE HEMATÍES 





-1 133 67.86 133 67.86 
0 63 32.14 196 100.00 
 
PLASMA 





0 196 100.00 196 100.00 
 
PLASMA INTRAOP 





0 196 100.00 196 100.00 
 
PLASMA POSTOP 





0 196 100.00 196 100.00 
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8.- Estudios de imagen realizados 
















-1 89 45.41 89 45.41 
0 107 54.59 196 100.00 
 
FOTOS POSTOP 





-1 96 48.98 96 48.98 
0 100 51.02 196 100.00 
 
RX PRE 





-1 74 37.76 74 37.76 
0 122 62.24 196 100.00 
 
RX POST 





-1 81 41.33 81 41.33 
0 115 58.67 196 100.00 
 
TC PRE 





-1 86 43.88 86 43.88 
0 110 56.12 196 100.00 
 
TC POSTOP 





-1 63 32.14 63 32.14 
0 133 67.86 196 100.00 
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Table of EDAD by edad_grupo 
EDAD(EDAD) edad_grupo 
Total Frequency 1 2 3 4 
0.3 2 0 0 0 2 
1 1 0 0 0 1 
2 11 0 0 0 11 
2.5 4 0 0 0 4 
3 50 0 0 0 50 
3.5 0 2 0 0 2 
4 0 40 0 0 40 
4.5 0 0 4 0 4 
5 0 0 32 0 32 
6 0 0 13 0 13 
6.5 0 0 0 3 3 
7 0 0 0 11 11 
7.5 0 0 0 1 1 
8 0 0 0 8 8 
9 0 0 0 7 7 
10 0 0 0 1 1 
11 0 0 0 5 5 
17 0 0 0 1 1 
Total 68 42 49 37 196 
 
COMPLICACIONES 





-1 59 30.10 59 30.10 
0 137 69.90 196 100.00 
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1.- Concentrado de hematíes intraoperatorio 
 
 








Pctl Maximum N 
N 
Miss 
Abierta 144 CONCENTRADO  POSTOP 
difIC_1opre 
IC 2 AÑO 





































Endoscópica 52 CONCENTRADO  POSTOP 
difIC_2opre 
IC 2 AÑO 
















































Pctl Maximum N 
N 
Miss 
Abierta 86 CONCENTRADO  POSTOP 
difIC_1opre 
IC 2 AÑO 

































































































Endoscópica 52 CONCENTRADO  POSTOP 
difIC_2opre 
IC 2 AÑO 


































































































Analysis Variable : CONCENTRADO  INTRAOP CONCENTRADO  INTRAOP 
TECNICA 
N 
Obs Mean Std Dev Minimum 25th Pctl 50th Pctl 75th Pctl Maximum N 
N 
Miss 
Abierta 144 118.51 140.45 0.00 0.00 80.00 200.00 700.00 144 0 
Endoscópica 52 77.79 78.24 0.00 0.00 65.00 125.00 355.00 52 0 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable CONCENTRADO  INTRAOP 










Abierta 144 14533.50 14184.0 337.321164 100.927083 
Endoscópica 52 4772.50 5122.0 337.321164 91.778846 
Average scores were used for ties. 
 
	  	  






2.- Concentrado de hematíes postoperatorio 
 
 
3.- Hemoglobina preoperatoria 
 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.3021 
 
Analysis Variable : CONCENTRADO  INTRAOP CONCENTRADO  INTRAOP 
TECNICA 
N 
Obs Mean Std Dev Minimum 25th Pctl 50th Pctl 75th Pctl Maximum N 
N 
Miss 
Abierta 86 198.43 130.91 0.00 100.00 190.00 250.00 700.00 86 0 
Endoscópica 52 77.79 78.24 0.00 0.00 65.00 125.00 355.00 52 0 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable CONCENTRADO  INTRAOP 










Abierta 86 7283.50 5977.0 226.621696 84.691860 
Endoscópica 52 2307.50 3614.0 226.621696 44.375000 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable CONCENTRADO  POSTOP 










Abierta 86 7078.50 5977.0 224.270169 82.308140 
Endoscópica 52 2512.50 3614.0 224.270169 48.317308 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HB PREOP 










Abierta 86 6357.50 5977.0 227.477269 73.924419 
Endoscópica 52 3233.50 3614.0 227.477269 62.182692 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0971 
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4.- Hemoglobina intraoperatoria 
 
 
5.- Diferencia [Hb preop/Hb postop] 
 
 
6.- Hematocrito preoperatorio 
 
 
7.- Hematocrito intraoperatorio 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HB INTRAOP 










Abierta 86 5690.50 5977.0 227.429172 66.168605 
Endoscópica 52 3900.50 3614.0 227.429172 75.009615 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.2107 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable difHB_preint 










Abierta 86 6487.50 5977.0 227.565118 75.436047 
Endoscópica 52 3103.50 3614.0 227.565118 59.682692 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0266 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HCTO PREOP 










Abierta 86 6401.50 5977.0 227.567197 74.436047 
Endoscópica 52 3189.50 3614.0 227.567197 61.336538 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0646 
 
	  	  




8.- Diferencia [Hcto pre/Hcto intra] 
 
 
9.- Relación [peso] con otras variables 
a) Abierta y endoscópica combinada 
 
  
b) Abierta  
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HCTO INTRAOP 










Abierta 86 5577.0 5977.0 227.555243 64.848837 
Endoscópica 52 4014.0 3614.0 227.555243 77.192308 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0814 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable difIC_1opre 










Abierta 144 12920.0 14184.0 350.239661 89.722222 
Endoscópica 52 6386.0 5122.0 350.239661 122.807692 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0004 
 
Simple Statistics   ---- TODOS LOS INDIVIDUOS excepto H 
Variable N Mean Std Dev Sum Minimum Maximum Label 
PESO 138 6.85264 1.71130 945.66500 3.12500 13.00000 PESO 
HCTO INTRAOP 138 24.18333 3.50282 3337 13.10000 32.20000 HCTO INTRAOP 
HCTO POSTOP 138 33.26580 4.81172 4591 21.30000 47.00000 HCTO POSTOP 
HB INTRAOP 138 7.80000 1.13543 1076 4.70000 11.10000 HB INTRAOP 
HB POSTOP 138 11.52319 3.21462 1590 7.40000 35.20000 HB POSTOP 
 
Pearson Correlation Coefficients, N = 138 





























 c) Endoscópica 
 
 




Simple Statistics  --- TECNICA ABIERTA 
Variable N Mean Std Dev Sum Minimum Maximum Label 
PESO 86 7.44151 1.66754 639.97000 4.45000 13.00000 PESO 
HCTO INTRAOP 86 23.72442 3.34143 2040 15.20000 31.60000 HCTO INTRAOP 
HCTO POSTOP 86 33.08721 4.22975 2846 21.30000 42.80000 HCTO POSTOP 
HB INTRAOP 86 7.69651 1.10650 661.90000 4.80000 10.20000 HB INTRAOP 
HB POSTOP 86 11.69419 3.79363 1006 7.40000 35.20000 HB POSTOP 
 
Pearson Correlation Coefficients, N = 86 























Simple Statistics ---- Técnica Endoscópica 
Variable N Mean Std Dev Sum Minimum Maximum Label 
PESO 52 5.87875 1.29639 305.69500 3.12500 10.00000 PESO 
HCTO INTRAOP 52 24.94231 3.66180 1297 13.10000 32.20000 HCTO INTRAOP 
HCTO POSTOP 52 33.56115 5.67746 1745 23.40000 47.00000 HCTO POSTOP 
HB INTRAOP 52 7.97115 1.17245 414.50000 4.70000 11.10000 HB INTRAOP 
HB POSTOP 52 11.24038 1.90852 584.50000 7.50000 15.50000 HB POSTOP 
 
Pearson Correlation Coefficients, N = 52 























Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable DÍAS DE UCI 










Endoscópica 52 5011.0 5122.0 338.018717 96.365385 
Abierta 144 14295.0 14184.0 338.018717 99.270833 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.7441 
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(-1) SI; (0) NO 
 
12.- Relación peso/transfusión de hemoderivados 
 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable DIAS DE INGRESO 










Endoscópica 52 2181.50 3614.0 226.297115 41.951923 
Abierta 86 7409.50 5977.0 226.297115 86.156977 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
 




















Statistic DF Value Prob 
Chi-Square 1 2.6934 0.1008 
 
Simple Statistics 
Variable N Mean Std Dev Sum Minimum Maximum Label 
PESO 138 6.85264 1.71130 945.66500 3.12500 13.00000 PESO 
CONCENTRADO  INTRAOP 196 107.70408 128.02678 21110 0 700.00000 CONCENTRADO  INTRAOP 
CONCENTRADO  POSTOP 195 63.02564 78.69597 12290 0 390.00000 CONCENTRADO  POSTOP 
 
Pearson Correlation Coefficients 
Prob > |r| under H0: Rho=0 



















Tratamiento endoscópicamente asistido de la sinostosis sagital precoz 	  
273	  
C. INDICE CEFÁLICO 
1.- IC preoperatorio 
a) Abierta + Histórico vs endoscópica 
 
 




2.- IC postoperatorio 2 años 
a) Histórica +abierta vs endoscópica 
 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable IC  PREOP 










Abierta 144 13935.0 14184.0 349.619735 96.770833 
Endoscópica 52 5371.0 5122.0 349.619735 103.288462 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.4781 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable IC  PREOP 










Abierta 86 6075.0 5977.0 227.113817 70.639535 
Endoscópica 52 3516.0 3614.0 227.113817 67.615385 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.6684 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable IC 2 AÑO 










Abierta 144 12392.0 14184.0 350.031789 86.055556 
Endoscópica 52 6914.0 5122.0 350.031789 132.961538 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
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b) Abierta vs endoscópica 
 
 
3.- Diferencia IC preop/postop 
a) Histórica + abierta vs endoscópica 
 
 
b) Abierta vs endoscópica 
 
 
4.- Variabilidad del IC entre preop y 6 meses 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable IC 2 AÑO 










Abierta 86 5280.50 5977.0 227.189052 61.401163 
Endoscópica 52 4310.50 3614.0 227.189052 82.894231 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0026 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable difIC_2opre 










Abierta 144 12920.0 14184.0 350.239661 89.722222 
Endoscópica 52 6386.0 5122.0 350.239661 122.807692 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0004 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable difIC_2opre 










Abierta 86 5462.50 5977.0 227.422931 63.517442 
Endoscópica 52 4128.50 3614.0 227.422931 79.394231 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0254 
 
	  	  





D. CIRUJANOS CASE-VOLUME 
 
1.- Hematocrito intraoperatorio 
 
 
2.- Hemoglobina intraoperatoria 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable difIC_1o6m 










Endoscópica 52 4765.0 3614.0 225.773882 91.634615 
Abierta 86 4826.0 5977.0 225.773882 56.116279 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 












Pctl Maximum N 
Cirujano A 74 HCTO INTRAOP 
HB INTRAOP 
CONCENTRADO  INTRAOP 




DIAS DE INGRESO 


















































































Cirujano B 63 HCTO INTRAOP 
HB INTRAOP 
CONCENTRADO  INTRAOP 




DIAS DE INGRESO 



















































































Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HCTO INTRAOP 










Cirujano B 63 3897.50 4347.0 231.500772 61.865079 
Cirujano A 74 5555.50 5106.0 231.500772 75.074324 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0545 
 
	  	  




3.- Hb postoperatoria (al alta) 
 
 
4.- Hcto postoperatorio (al alta) 
 
 
5.- Transfusión intraoperatoria 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HB INTRAOP 










Cirujano B 63 3925.0 4347.0 231.369683 62.301587 
Cirujano A 74 5528.0 5106.0 231.369683 74.702703 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0707 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HB POSTOP 










Cirujano B 63 3823.0 4347.0 231.466723 60.682540 
Cirujano A 74 5630.0 5106.0 231.466723 76.081081 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0253 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable HCTO POSTOP 










Cirujano B 63 3923.50 4347.0 231.525360 62.277778 
Cirujano A 74 5529.50 5106.0 231.525360 74.722973 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0699 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable CONCENTRADO  INTRAOP 










Cirujano B 63 5163.50 4347.0 230.551201 81.960317 
Cirujano A 74 4289.50 5106.0 230.551201 57.966216 
Average scores were used for ties. 
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6.- Transfusión postoperatoria 
 
 
7.- Días de ingreso 
a) Total días 
 
 




Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0005 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable CONCENTRADO  POSTOP 










Cirujano B 63 5118.50 4315.50 225.895686 81.246032 
Cirujano A 73 4197.50 5000.50 225.895686 57.500000 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0005 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable totaldias 










Cirujano B 63 5404.0 4347.0 230.740506 85.777778 
Cirujano A 74 4049.0 5106.0 230.740506 54.716216 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable DIAS DE INGRESO 










Cirujano B 63 5396.50 4347.0 230.217232 85.658730 
Cirujano A 74 4056.50 5106.0 230.217232 54.817568 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| <.0001 
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(-1) SI; (0) NO 
 
9.- Resultado cosmético 
 
 
Wilcoxon Scores (Rank Sums) for Variable DÍAS DE UCI 










Cirujano B 63 5053.50 4347.0 216.448486 80.214286 
Cirujano A 74 4399.50 5106.0 216.448486 59.452703 
Average scores were used for ties. 
 
Wilcoxon Two-Sample Test 
Two-Sided Pr > |Z| 0.0014 
 






Col Pct -1 0 






























Frequency Missing = 58 
 
Statistic DF Value Prob 
Chi-Square 1 6.4649 0.0110 
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Statistic DF Value Prob 





































Unidad Cirugía Craneofacial 
Sección de Neurocirugía Pediátrica 








Autorización para  la realización de fotografías y  su  publicación, con fines 
científicos y  de forma anónima. 
 
D_____________________________ con DNI___________________________  
padre/madre/tutor del paciente__________________________________________ 
Autorizo por la presente a que las fotos  o  los  estudios  de  imagen  (neurorradiológicos 
y/o  anatomo-patológicos)  realizadas a ____________________________  
_____________   puedan ser publicadas o presentadas con fines científicos en revistas 
médicas o congresos médicos. 
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Por el presente documento se garantiza el anonimato del paciente. Las fotografías 
realizadas quedarán archivadas en la historia clínica del paciente para valoración de la 
evolución clínica del mismo. En caso de publicación se respetará el anonimato mediante 
la ocultación de los datos de filiación y de los rasgos reconocibles. 
 
Madrid          de               20_ 
 
 
Denegación del  consentimiento   
 
D_____________________________ con DNI___________________________  
padre/madre/tutor del paciente__________________________________________ 
   Madrid          de               20_ 
	  	  









Akhenaton (1353-1336 a.C) 
	  	  






















































Figura 1. El crecimiento se encuentra inhibido perpendicularmente a la sutura afectada 
(⇒). El crecimiento compensador es máximo en las suturas adyacentes (⇑), lo que 

















Figura 2. El crecimiento compensador en la sutura adyacente es simétrico, si ésta es 
paralela a la sutura fusionada (regla nº 2). Si la sutura es perpendicular, el crecimiento 





















Tabla 1. Cierre de las suturas en el hombre (9) 
 
Sutura    Inicio del cierre (años) 
Craneales 
Metópica*     2 
Sagital     22 
Coronal     24 
Lambdoidea    26 
Escamosa     35-39 
Esfenofrontal    22 
Esfenoparietal    29 
Esfenotemporal    28-32 
Mastoidea-occipital   26-30 
 
Faciales 
Palatina     30-35 
Frontomaxilar    68-71 
Frontocigomática    72 
Cigomático-temporal   70-71 
Cigomático-maxilar   70-72 
Frontonasal    68 
Nasomaxilar    68 
 
* Generalmente se completa el cierre hacia los tres años. En un 10% de los humanos 























Figura 3. Banda de silastic implantada en una cirugía previa en un paciente con 
craneosinostosis coronal. Reintervenido por el autor mediante una nueva remodelación 
fronto-orbitaria por un mal resultado inicial en la primera cirugía. Obsérvese el 
crecimiento de hueso hasta englobar por completo la banda de silastic. El TC muestra 
una osificación completa de la osteotomía coronal. 



















Figura 4. Descripción de las suturas de la base craneal. 
[Tomado con permiso de Goodrich JT (46)] 
 
Vista inferior del cráneo infantil. A. sutura lambdoidea derecha, B. sutura lambdoidea izquierda, C. 
fontanela postero-lateral derecha, D. fontanela postero-lateral izquierda, E. sutura petro-occipital derecha, 
F. sutura petro-occipital izquierda, G. sincondrosis basicraneal, H. clivus, I. sutura escamosa derecha, J. 




Vista inferolateral del craneo infantil. A. sutura lambdoidea derecha, B. fontanela postero-lateral, C. 









Figura 5. Inicio y progresión del cierre de la sutura sagital, coronal y metópica. En línea 














Figura 6. Gemelos, producto de una gestación múltiple monocorial biamniótica. Uno de 
ellos padece una escafocefalia, fue intervenida con una técnica de suturectomía sagital y 
multifragmentación  ósea mientras que el otro presenta una morfología craneal normal. 
































Aspecto postoperatorio de los gemelos 
 
  




Figura 7. Esquema de la distribución de los genes activos en la suturas craneales en 








Figura 8.  Diagrama de flujo propuesto por el grupo de Oxford para el estudio genético 
molecular de las craneosinostosis (152) 
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Figura 9.  Escafocefalia con abombamiento frontal compensador (frontal bossing)           
    
Figura 10. Escafocefalia con abombamiento occipital (occipital knob) 
 













Figura 11. Técnica π y variantes para la corrección quirúrgica de la escafocefalia con 








Figura 12. Técnica π (“pi”) para la corrección quirúrgica inmediata de la escafocefalia. 



















Figura 14. Técnicas quirúrgicas empleadas para la corrección quirúrgica de la 
escafocefalia con afectación posterior. 
 
 
   
  




Figura 15. Batrocefalias 
   


























Figura 16. Técnica “clamshell” para pacientes mayores de 1 año (212) 
 






















    
 
  




Figura 18.  Técnica de McComb (reducción occipital-ensanchamiento parietal) para la 
reconstrucción quirúrgica de la escafocefalia. Tomado de McComb JG: Pediatr 





Figura 19. Sinostosis sagital completa. Tratamiento quirúrgico. 









Figura 20. Lane LC: Pioneer craniectomy for relief of mental imbecility due to 




Figura 21. Cosmética de las incisiones quirúrgicas 
                                                
A. Bicoronal recta               B. Bicoronal ondulada            C. Bicoronal en zig-zag 
  




   
D. Bicoronal en zig-zag        E. S itálica 
   
F. S itálica          G. S itálica
  




Figura 22. Cicatriz quirúrgica en cirugía endoscópicamente asistida. 
Evolución desde postoperatorio inmediato a 4 años después. 
   
     


















DE LA SUTURECTOMÍA ENDOSCÓPICA 
  




1.- Distribución en quirófano. Anestesia a los pies de la camilla quirúrgica. Torre de 
endoscopia a la izquierda del cirujano (diestro) que realiza la intervención desde la 
cabecera del paciente 
  
2.- Posición. Decúbito prono o posición de la “esfinge” modificada. Cabeza apoyada en 
cabezal de herradura, protegido. Acolchamiento y protección de zonas de apoyo. Se 
asegura la inmovilidad de la cabeza en posición neutra. Una manta térmica envuelve al 












   
3.- Se marcan las incisiones sobre el campo quirúrgico. Aproximadamente una incisión 
transversa de 5 cm inmediatamente por detrás de la fontanela anterior y otra posterior de 
4 cm exactamente encima de la fontanela posterior. 
  














4.- Lavado quirúrgico y antisepsia 
 
5.- Infiltración subepidérmica con anestésico local y dilución de epinefrina al 1/250000 
 
  
















7.- Extracción de la sutura sagital, con aproximadamente 2 cm a cada lado. 
  
   
  










9.- Sutura sagital 
  







10.- Sutura sagital. Obsérvese el surco labrado por el seno longitudinal superior sobre la 










Figura 11. La suturectomía endoscópica alcanza el mismo grado de resección ósea que 





























13. Empleo de almohadilla antiescara en la región de apoyo occipital. 
 
14.- Aspecto de la sutura 1 semana tras la intervención 
  





15.- Aspecto de la suturectomía y osteotomías una semana después de la intervención 












       
 
1 MES POSTOPERATORIO  6 MESES POSTOPERATORIO 
  



















DE  LA SUTURECTOMÍA Y 
REMODELACIÓN ABIERTA 
  







1. Posicionamiento y marca de la incisión 
  







2. Disección subgaleal  
  















4. Osteotomías biparietales en abanico  
  





   
 
   
 
5. Aspecto postoperatorio dos meses después de la intervención 
  






























PACIENTE 1. R.G.H. 
RX PREOPERATORIO 
  
TC POSTOPERATORIO 1 MES 
   
      
  




PACIENTE 1. R.G.H. 
TC POSTOPERATORIO 3 MESES 
 








PACIENTE 1. R.G.H. 




POSTOPERATORIO 3 AÑOS 
  
  














     
  










   
 
   
  








POSTOPERATORIO 16 MESES 
 
































RX POSTOPERATORIAS 1 SEMANA 
  
  




PACIENTE 4. M.D.Z. 
POSTOPERATORIO 3 MESES 
   
  
  




PACIENTE 5. D.M.O.D. 
PREOPERATORIO 








    
    
  









   
  




PACIENTE 5. D.M.O.D. 
POSTOPERATORIO 1 MESES 
 
       
 
  




PACIENTE 5. D.M.O.D. 
RX 3 MESES POSTOPERATORIO 
    
 
 
POSTOPERATORIO 9 MESES 
 
  




PACIENTE 6. P.I.T. 
PREOPERATORIO 
  
   
 
   
  




PACIENTE 6. P.I.T.  
CIRUGÍA 




     
  




PACIENTE 6. P.I.T.  
POSTOPERATORIO 3 MES 
   
 
   
  




PACIENTE 6. P.I.T. 
POSTOPERATORIO 1 AÑO 
   
 
EVOLUCIÓN RADIOLÓGICA 
    
 Rx lateral preoperatorio   Rx lateral 1 mes postoperatoria 
   
 Rx lateral 6 meses postoperatoria  Rx PA 6 meses postoperatoria 
  




PACIENTE 7. C.F.G. PREOPERATORIO 
 
  














   
  































   
 
PACIENTE 7. C.F.G. TC POSTOPERATORIO 3 MESES 
   
    
  









   
  















PACIENTE 8. D.V.A. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
  
   
   
  
PACIENTE 8. D.V.A. TC PREOPERATORIO 











PACIENTE 8. D.V.A. RX 6 MESES POSTOPERATORIO 
   
PACIENTE 8. D.V.A. RX 1 AÑO POSTOPERATORIO 
   
 
PACIENTE 8. D.V.A. 1 AÑO POSTOPERATORIO 
   
  




PACIENTE 8. D.V.A. 4 AÑOS POSTOPERATORIO 












   
  













PACIENTE 9. A.O.J. POSTOPERATORIO 3 MESES 
 


















PACIENTE 10. C.L.A. RX PREOPERATORIAS 
  
PACIENTE 10. C.L.A. INTRAOPERATORIO 
  
PACIENTE 10. C.L.A. RX POSTOPERATORIAS 6 MESES 
   
  





















PACIENTE 11. D.M.H. PREOPERATORIO 
   
   
PACIENTE 11. D.M.H. RX PREOPERATORIAS 
 
  




PACIENTE 11. D.M.H. TC PREOPERATORIO 
     
PACIENTE 11. D.M.H. INTRAOPERATORIO 
     
 
PACIENTE 11. D.M.H. POSTOPERATORIO 1 MES 


















PACIENTE 11. D.M.H. TC POSTOPERATORIO 1 AÑO 
  
      
 
  

























PACIENTE 12. A.S.C. PREOPERATORIO 
  
PACIENTE 12. A.S.C. RX PREOPERATORIO 
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PACIENTE 12. A.S.C. POSTOPERATORIO 1 MES 








PACIENTE 12. A.S.C. TC POSTOPERATORIO 1 AÑO 
 
    
    
   
  

































PACIENTE 13. I.G.P. RX POSTOPERATORIA 1 MES 
   


























PACIENTE 14. M.G.M. PREOPERATORIO 
  
  
PACIENTE 14.M.G.M. RX PREOPERATORIAS 
  
PACIENTE 14.M.G.M. RX POSTOPERATORIAS 1 MES 
  
  








































PACIENTE 15. G.G.Q. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
  
  
   
  




PACIENTE 15. G.G.Q. POSTOPERATORIO 4 AÑOS 
    
 
  












PACIENTE 16. M.F.M. TC PREOPERATORIO 
 
   
 
  













PACIENTE 16. M.F.M. POSTOPERATORIO 9 MESES 
  
 
PACIENTE 16. M.F.M. TC POSTOPERATORIO 9 MESES 
 
  





















PACIENTE 17. C.G.G. TC PREOPERATORIO 
  
  
   
  













PACIENTE 17. C.G.G. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
 
  
PACIENTE 17. C.G.G. RX POSTOPERATORIO 1 SEMANA 
  
  













PACIENTE 17. C.G.G. RX POSTOPERATORIAS 1 AÑO 
  

















PACIENTE 18. V.R.G. RX PREOPERATORIAS 
  
 








PACIENTE 18. V.R.G. RX POSTOPERATORIA 1 SEMANA 
  

















PACIENTE 19. S.L.G. RX PREOPERATORIAS 
  
PACIENTE 19. S.L.G. TC PREOPERATORIO 
   
  
  




PACIENTE 19. S.L.G. RX POSTOPERATORIAS 1 MES 
  
PACIENTE 19. S.L.G. POSTOPERATORIO 1 MES 
  
 
PACIENTE 19. S.L.G. POSTOPERATORIO 9 MESES 
  































PACIENTE 20. J.C.O.E. INTRAOPERATORIA FINAL 
  








PACIENTE 20. J.C.O.E. RX POSTOPERATORIAS 3 MESES 
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PACIENTE 21. H.B.D. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 21. H.B.D. INTRAOPERATORIO 
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PACIENTE 21. H.B.D. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 21. H.B.D. TC POSTOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 22. J.Z.P. TC PREOPERATORIO 
  
   
PACIENTE 22. J.Z.P. RX POSTOPERATORIAS1 SEMANA 
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PACIENTE 22. J.Z.P. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 22. J.Z.P. POSTOPERATORIO 3 AÑOS 
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PACIENTE 23. R.V.M. PREOPERATORIO 
 





PACIENTE 23. R.V.M. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 23. R.V.M. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 23. R.V.M. TC POSTOPERATORIO 9 MESES 
 
                      
 
             
 
 
PACIENTE 23. R.V.M. POSTOPERATORIO 9 MESES. 
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PACIENTE 25. R.P.A. RX Y TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 26. POSTOPERATORIO 1 SEMANA 
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PACIENTE 26. C.B.B. POSTOPERATORIO 5 AÑOS 
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PACIENTE 27. A.P.C. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 27. A.P.C. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 28. J.B.U. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 28. J.B.U. CIRUGÍA 
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PACIENTE 28. J.B.U. POSTOPERATORIO 1 SEMANA 
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PACIENTE 28. J.B.U. POSTOPERATORIO 3 MESES 
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PACIENTE 29. P.G.M. POSTOPOPERATORIO 3 MESES 
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PACIENTE 29. P.G.M. POSTOPOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 30. C.C.C. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 30. C.C.C. POSTOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 31. N.N.D. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 31. N.N.D. CIRUGÍA 
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PACIENTE 31. N.N.D. POSTOPERATORIO 15 DIAS 
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PACIENTE 32. S.V.H.A. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 33. M.B.R. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 34. E.A.P. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 37. I.B.O PREOPERATORIO 
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PACIENTE 37. I.B.O POSTOPERATORIO 1 MES 
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PACIENTE 38. M.V.M PREOPERATORIO 
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PACIENTE 39. B.G.V. POSTOPERATORIO 6 MESES 
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PACIENTE 40. G.M.D. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 41. E.M.P. INTRAOPERATORIO 
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PACIENTE 42. M.A.A.T. PREOPERATORIO 
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PACIENTE 42. M.A.A.T. TC POSTOPERATORIO 3 MESES 
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PACIENTE 42. M.A.A.T. CIRUGÍA RECONSTRUCCIÓN 
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PACIENTE 42. M.A.A.T. RESULTADO FINAL. 3 AÑOS 	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PACIENTE 43. G.O.F. PREOPERATORIO  
 
	   	  	  
	  	  
PACIENTE 43. G.O.F. SUTURECTOMÍA  	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PACIENTE 43. G.O.F. POSTOPERATORIO 9 MESES 
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PACIENTE 44. N.C.T. PREOPERATORIO 
 




PACIENTE 44. N.C.T. TC PREOPERATORIO  
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 PACIENTE 44. N.C.T. INTRAOPERATORIO  
 
   
 
 
PACIENTE 44. N.C.T. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 44. N.C.T. POSTOPERATORIO 2 MESES 
 
     
 
PACIENTE 44. N.C.T. POSTOPERATORIO 6 MESES 
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PACIENTE 44. N.C.T. 2 AÑOS POSTOPERATORIO 
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PACIENTE 45. D.R.P. PREOPERATORIO 
 
     
 
 
PACIENTE 45. D.R.P. INTRAOPERATORIO 
 
     
 
 
PACIENTE 45. D.R.P. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 45. D.R.P. FRACTURA EVOLUTIVA 
 
   
 




PACIENTE 45. D.R.P. POSTOPERATORIO 3 MESES 
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PACIENTE 45. D.R.P. POSTOPERATORIO 6 MESES 
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PACIENTE 45. D.R.P. POSTOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 47. A.B.V. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 47. A.B.V. POSTOPERATORIO 2 MESES 
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PACIENTE 47. A.B.V. POSTOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 48. S.M.R. OPERATORIO  
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PACIENTE 48. S.M.R. POSTOPERATORIO 3 MESES 
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PACIENTE 48. S.M.R. POSTOPERATORIO 9 MESES 
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PACIENTE 48. S.M.R. POSTOPERATORIO 2 AÑOS 
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PACIENTE 49. A.A.F. PREOPERATORIO  
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PACIENTE 49. A.A.F. TC PREOPERATORIO  
 
   
 
   
 
PACIENTE 49. A.A.F. INTRAOPERATORIO  
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PACIENTE 50. I.F.E. PREOPERATORIO  
 







PACIENTE 50. I.F.E. INRAOPERATORIO    
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PACIENTE 50. I.F.E. TC PREOPERATORIO 
 
          
 
     
 
 
PACIENTE 50. I.F.E. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 50. I.F.E. POSTOPERATORIO 5 MESES 
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Paciente 51. E.E.U. PREOPERATORIO 
 




Paciente 51. E.E.U. INTRAOPERATORIO 
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Paciente 51. E.E.U. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
 





Paciente 51. E.E.U. POSTOPERATORIO 1 MES 
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Paciente 51. E.E.U. POSTOPERATORIO 1 AÑO 
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PACIENTE 52. J.C.G. PREOPERATORIO 
 






PACIENTE 52. J.C.G. TC PREOPERATORIO 
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PACIENTE 52. J.C.G. INTRAOPERATORIO 
 






PACIENTE 52. J.C.G. POSTOPERATORIO INMEDIATO 
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PACIENTE 52. J.C.G. POSTOPERATORIO 15 DÍAS 
 





PREOP VS. POSTOP INMEDIATO 
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PACIENTE 52. J.C.G. POSTOPERATORIO 4 MESES 
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PACIENTE 52. J.C.G. POSTOPERATORIO 6  MESES 
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PACIENTE 52. J.C.G. POSTOPERATORIO 18  MESES 
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RESULTADO INSUFICIENTE TÉCNICA ESTÁNDAR (ABIERTA) 
 
   
 





























Paciente 19. S.L.G. A) y B) Escara en vértex, probablemente isquémica. Etiología no 
comprobada, aunque se sugiere en relación con infiltración con anestésico local y 
vasoconstrictor (lidocaína al 1% + epinefrina 1/250000 diluida al 1/10000) o por la 
acción subepidérmica del bisturí eléctrico. 









Paciente 6. P.I.T. Infección herida quirúrgica. Dehiscencia de sutura por infección 
superficial que precisó desbridamiento y sutura.  
 










Paciente serie histórica Rash cutáneo eritematoso vésico-papuloso por probable 
reacción alérgica de contacto (¿electrodos?; obsérvese la flictena circular sobre la región 
de contacto del mismo) 
 
  
Paciente 9. A. O. J. Craneosinostosis secundaria, tardía, con turricefalia posterior por 
cierre de suturas escamosas, asterion y ambas lambdoideas. La familia del paciente 
rehusó reintervención quirúrgica. Está en seguimiento con F/O y RM. 
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Paciente 45. D.R.P. Fractura evolutiva diagnosticada por exploración a los 3 meses tras 









Aspecto intraoperatorio. Las flechas señalan los bordes diastáticos del hueso frontal 
  
 




Reparación dural con parche de colágeno tras ampliar los bordes de la craneotomía y 








Aspecto final al año 
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